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1. Wykaz skrotow

x> — test chi-kwadrat (ang. chi-square test)

2D-STE — 2-wymiarowe obrazowanie echokardograficzne metoda $ledzenia markeréw
akustycznych (ang. 2-dimensional speckle tracking echocardiography)

2CH — projekcja 2-jamowa koniuszkowa (ang. 2-chamber apical view)

3CH — projekcja 3-jamowa koniuszkowa (ang. 3-chamber apical view)

4CH — projekcja 4-jamowa koniuszkowa (ang. 4-chamber apical view)

BSA — powierzchnia ciata (ang. body surface area)

Ciayer — Warstwa scalona migsnia lewej komory (ang. left ventricular compacted layer)

CLM — masa warstwy scalonej lewej komory (ang. left ventricular compacted layer mass)
CLM; — masa warstwy scalonej lewej komory wyliczcona metoda opisang przez
Jacquier'a i wsp.>® (ang. left ventricular compacted layer mass m. Jacquier et al.>®)

CLMy — masa warstwy scalonej lewej komory wyliczona metodg algorytmu komputerowego
Hautvasta i  wsp.*®  (ang.  left  ventricular  compacted  layer — mass
m. Hautvast’s et al.* computed algorithm)

CMR - rezonans magnetyczny serca (ang. cardiac magnetic resonance)

CoV — wspotczynnik zmiennosci (ang. coefficient of variation)

Cthickness — 8rubosé warstwy scalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular compacted
layer thickness)

DCMync — wariant niewiencowopochodne] kardiomiopatii rozstrzeniowej ze wzmozonym
beleczkowaniem lewej komory (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy variant
with left ventricular hypertrabeculation)

DTE — czas deceleracji fali E wczesnego naptywu mitralnego (ang. E-wave deceleration time)
e’ — maksymalna predkos¢ fali wczesno-rozkurczowej ocenianej technikg tkankowego
doplera spektralnego — wartos¢ usredniona segmentéw podstawnych Sciany bocznej lewej
komory i przegrody miedzykomorowej (ang. mean tissue Doppler early diastolic wave)

EDV — objetos¢ pdznorozkurczowa lewej komory (ang. left ventricular end-diastolic volume)
EDVy — objetos¢ pdznorozkurczowa lewej komory wyliczona metodg algorytmu
komputerowego Hautvast’a i wsp.35 (ang. left ventricular end-diastolic volume

m. Hautvast’s et al.>> computed algorithm)

EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction)
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ESV — objetos$¢ pdznoskurczowa lewej komory (ang. left ventricular end-systolic volume)

ESVy — objeto$¢ pdinoskurczowa lewej komory wyliczona metodg algorytmu
komputerowego Hautvast'a i wsp.”> (ang. left ventricular end-systolic volume
m. Hautvast’s et al.®> computed algorithm)

FD - wymiar fraktali (ang. fractal dimension).

GLS,cy — usredniona warto$¢ maksymalnego skurczowego odksztatcenia podtuznego
wszystkich segmentéw lewej komory w projekcji koniuszkowej 2-jamowej (ang. left
ventricular average global peak systolic longitudinal strain in 2-chamber apical view)

GLS3cy — usredniona warto$¢ maksymalnego skurczowego odksztatcenia podfuznego
wszystkich segmentéw lewej komory w projekcji koniuszkowej 3-jamowej (ang. left
ventricular average global peak systolic longitudinal strain in 3-chamber apical view)

GLS4cv — usSredniona warto$¢ maksymalnego skurczowego odksztatcenia podtuznego
wszystkich segmentéw lewej komory w projekcji koniuszkowej 4-jamowej (ang. left
ventricular average global peak systolic longitudinal strain in 4-chamber apical view)

GLS.g — usredniona wartos¢ maksymalnego skurczowego odksztafcenia podtuznego
wszystkich segmentéw lewej komory (ang. left ventricular average global peak systolic
longitudinal strain)

GLSgyv — odksztatcenie podtuzne prawej komory (ang. right ventricular longitudinal strain)

ICC — wspdifczynnik korelacji wewnatrzklasowej (ang. intraclass correlation coefficient)

IQR — rozstep miedzykwartylowy (ang. interquartile range)

ITB — krew przestrzeni miedzybeleczkowe] lewej komory (ang. left ventricular intertrabecular
blood pool)

IVS — grubo$¢ przegrody miedzykomorowej w rozkurczu w projekcji przymostkowej
w osi dtugiej (ang. inter-ventricular septum diameter)

LA — wymiar przednio-tylny lewego przedsionka w okresie pdznoskurczowym w projekcji
przymostkowej w osi dtugiej (ang. left atrial antero-posterior diameter)

LAvol — objetos¢ lewego przedsionka w okresie pdznoskurczowym (ang. left atrial volume)
LAVI — objetos¢ lewego przedsionka w okresie pdznoskurczowym indeksowana
do powierzchni ciata (ang. left atrial volume index)

LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa (ang. left bundle branch block)
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LGE — pdzne wzmocnienie pokontrastowe z zastosowaniem gadolinu (ang. late gadolinium
enhancement)

LRL — dolna granica przedziatu wartosci (ang. lower range limit)

LS — odksztatcenie podtuzne (ang. longitudinal strain)

LV — lewa komora / lewokomorowy (ang. left ventricle / ventricular)

LV-RVPEP — rdinica pomiedzy lewo- i prawokomorowym czasem przedwyrzutowym
ocenianym technika doplera pulsacyjnego (ang. left to right ventricular pre-ejection period)
LVEDd — wymiar rozkurczowy lewej komory w projekcji przymostkowej w osi dtugiej
(ang. left ventricular end-diastolic diameter)

LVESd — wymiar skurczowy lewej komory w projekcji przymostkowej w osi diugiej
(ang. left ventricular end-systolic diameter)

LVM — catkowita masa lewej komory (ang. total left ventricular mass)

LVM, — catkowita masa lewej komory wyliczcona metoda opisang przez Jacquier’a i wsp.33
(ang. total left ventricular mass m. Jacquier et al.>®)

LVMy — catkowita masa lewej komory wyliczona metodg algorytmu komputerowego
Hautvast’a i wsp.> (ang. total left ventricular mass m. Hautvast’s et al.®> computed
algorithm)

LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular
noncompaction cardiomyopathy)

LVNCpcm — kardiomiopatia z niescalenia mie$nia lewej komory z poszerzong lewg komorg
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle)

LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory z nieposzerzong lewg komorg (ang. left
ventricular noncompaction with normal-range left ventricle)

NC/C — stosunek grubosci warstwy niescalonej do scalonej miesnia lewej komory mierzony
metoda opisana przez Petersen’a i wsp.>! (ang. noncompacted to compacted left ventricular
layer thickness ratio m. Petersen et al.*)

NCiayer — Warstwa niescalona migsnia lewej komory (ang. left ventricular noncompacted
layer)

NCM — masa warstwy niescalonej lewej komory (ang. left ventricular noncompacted layer

mass)
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NCM; — masa warstwy niescalonej lewej komory wyliczona metodg opisang
przez Jacquier’a i wsp.33 (ang. left ventricular noncompacted layer mass m. Jacquier et al.*)
NCMy — masa warstwy niescalonej lewej komory wyliczona metodg algorytmu
komputerowego Hautvast’a i wsp.35 (ang. left ventricular noncompacted layer mass
m. Hautvast’s et al.>> computed algorithm)

NCM/LVM - stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory
(ang. noncompacted layer to total left ventricular mass ratio)

NCM,/LVM; — stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory
wyliczona metodg opisang przez Jacquier’a i wsp.33 (ang. noncompacted layer to total left
ventricular mass ratio m. Jacquier et al.*>®)

NCMy/LVMy — stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory
wyliczona metoda algorytmu komputerowego Hautvast’a i wsp.>® (ang. noncompacted layer

1.%> computed algorithm)

to total left ventricular mass ratio m. Hautvast’s et a
NCinickness — grubo$é warstwy niescalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular
noncompacted layer thickness)

nDCM - niewiencowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative
cardiomyopathy)

PSD — dyspersja maksymalnego skurczowego odksztatcenia podfuznego segmentéw lewej
komory (ang. left ventricular peak strain dispersion)

PM — miesnie brodawkowate lewej komory (ang. left ventricular papillary muscles)

PW — grubos¢ sciany tylnej lewej komory w rozkurczu w projekcji przymostkowej
w osi dtugiej (ang. posterior wall diameter)

RAA — powierzchnia prawego przedsionka (ang. right atrial area)

RBR — skurczowa jednokierunkowa rotacja 6 segmentéw podstawnych i 4 segmentéw
koniuszkowych lewej komory (ang. left ventricular rigid / solid body rotation)

ROI - rejon zainteresowania (ang. region of interest)

ROTapex — Stopien szczytowej rotacji 4 segmentow koniuszkowych lewej komory w momencie
zamkniecia zastawki aortalnej (ang. left ventricular peak apical rotation)

ROTypase — Stopien szczytowej rotacji 6 segmentdéw podstawnych lewej komory w momencie
zamkniecia zastawki aortalnej (ang. left ventricular peak basal rotation)

RR — odstep R-R w EKG (ang. ECG R-R time interval)
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RV — prawa komora / prawokomorowy (ang. right ventricle / ventricular)

RVID — wymiar drogi naptywu prawej komory (ang. right ventricular inflow tract diameter)
RVSP — skurczowe cisnienie w prawej komorze (ang. right ventricular systolic pressure)

SD — odchylenie standardowe (ang. standard deviation)

Srv’ — maksymalna predkosé tkankowej fali skurczowej podstawnego segmentu wolnej $ciany
prawej komory oceniana metoda spektralnego doplera tkankowego
(ang. right ventricular S-wave peak velocity — tissue Doppler)

TAPSE — wielkos¢ przesuniecia dokoniuszkowego bocznej czesci pierscienia trdjdzielnego
w skurczu (ang. tricuspid annular plane systolic excursion)

TTE — echokardiografia przezklatkowa (ang. transthoracic echocardiography)

TWIST,y — stopien skretu lewej komory (ang. left ventricular twist)

URL — gérna granica przedziatu wartosci (ang. upper range limit)

1.1. Oznaczenia segmentow lewej komory w 16-segmentowym modelu

BA — segment podstawny przedni (ang. basal anterior segment)

BAS — segment podstawny przednio-przegrodowy (ang. basal antero-septal segment)
Bl — segment podstawny dolny (ang. basal inferior segment)

BL — segment podstawny boczny (ang. basal lateral segment)

BP — segment podstawny tylny (ang. basal posterior segment)

BS — segment podstawny przegrodowy (ang. basal septal segment)

MA — segment Srodkowy przedni (ang. middle anterior segment)

MAS — segment srodkowy przednio-przegrodowy (ang. middle antero-septal segment)
MI — segment Srodkowy dolny (ang. middle inferior segment)

ML — segment srodkowy boczny (ang. middle lateral segment)

MP — segment sSrodkowy tylny (ang. middle posterior segment)

MS — segment Srodkowy przegrodowy (ang. middle septal segment)

AA — segment koniuszkowy przedni (ang. apical anterior segment)

Al — segment koniuszkowy dolny (ang. apical inferior segment)

AL — segment koniuszkowy boczny (ang. apical lateral segment)

AS — segment koniuszkowy przegrodowy (ang. apical septal segment)



2. Wstep

2.1. Kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory

Kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC — ang. left ventricular
noncompaction cardiomyopathy) jest uwazana za rzadkg wrodzong kardiomiopatie
o podtozu genetycznym.l'2 Po raz pierwszy zostata opisana przez Grant’a® w 1926 roku,
a charakteryzuje jg gabczasty wyglad lewej komory (LV — ang. left ventricle / ventricular)
utworzony przez: (i) nadmiernie wynioste beleczki miesniowe poprzedzielane gtebokimi
zachytkami  miedzybeleczkowymi, pokrytymi endotelium i wykazujgcymi ciggtosé
z endokardium LV, w potaczeniu ze (ii) $cienczeniem warstwy scalonej LV
(Ciayer — ang. left ventricular compacted layer) dotknietych choroba segmentow.’?

W populacji dorostych pacjentéw kierowanych na badanie echokardiograficzne
czestos¢ wystepowania LVNC jest szacowana na od 0,05% do 0,26% z przewagg ptci meskiej;
niektore jednak badania wskazujg na wyziszy odsetek czestosci wystepowania choroby
w populacji ogélnej — nawet do 1,3%.*> Z kolei czestos$¢ rodzinnego wystepowania choroby
w populacji LVNC waha sie pomiedzy 18% a 33%.*

W patogeneze LVNC zaangazowane sg gtéwnie grupy gendw kodujgce biatka

sarkomerowe i cytoszkieletu.>”’

Wystepowanie podobnych mutacji zaréwno w LVNC
jak i innych kardiomiopatiach m.in. niewiencowopochodnej kardiomiopatii rozstrzeniowej
(nDCM - ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy) dato podstawe pod teorie istnienia
zwigzku pomiedzy réinymi kardiomiopatiami z mozliwoscia zmiany ich fenotypu
m.in. znDCM do LVNC.**?

W obraz naturalnego przebiegu choroby wpisujg sie: dysfunkcja skurczowa LV,

niewydolnos$¢ serca (u osob dotknietych chorobg jest ona przyczyng rozwoju niewydolnosci
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serca u 3-4 na 100 oséb>), zdarzenia zakrzepowo-zatorowe, arytmie oraz nagta $mieré
sercowa. Stad niescalenie mied$nia sercowego jest uznawane za kardiomiopatie
o zwiekszonym ryzyku niekorzystnych zdarzend sercowo-naczyniowych z czynnikami ryzyka
niekorzystnego rokowania podobnymi do tych, ktére wystepujag w nDCM.>***3

W ostatnich latach pojawity sie jednak doniesienia naukowe dowodzgce, ze obraz
wzmozonego beleczkowania miesnia sercowego nie musi by¢ patologia. Moze natomiast
wystepowaé¢ w: zdrowym sercu, sercu sportowca, nDCM i innych kardiomiopatiach,
oraz u Afro-Amerykanéw. Réwniez cigza, jako stan fizjologiczny, jest uwazana za czynnik
wptywajgcy na rozwdj wzmozonego beleczkowania w prawidtowo zbudowanym sercu.
Te obserwacje stawiajg pod znakiem zapytania nie tylko istotnos¢ kliniczng samego
wzmozonego beleczkowania, ale rowniez oszacowang czestos¢ wystepowania choroby.l‘"22

Watpliwa istotnos¢ kliniczna wzmozonego beleczkowania LV podwazajgca czesSciowo
kryteria jej rozpoznania oparte na ocenie wzmozonego beleczkowania LV, podobienstwo
czynnikéw rokowniczych LVNC do nDCM oraz réznorodno$¢ genetyczna, morfologiczna
i kliniczna choroby sprawity, ze od czasu wyodrebnienia jej jako niezaleznej kardiomiopatii
w klasyfikacji z 2006 roku, podejmowane sg ciggte préby poprawienia metod rozpoznawania
LVNC w badaniach obrazowych oraz poprawy oceny rokowniczej LVNC w zaleznosci
od obrazu morfologicznego LV. Za przyktad mogg postuzy¢ prace autoréw podejmujgcych
trudng tematyke rdznicowania LVNC z nDCM, czy podejmujgcych préby podziatu
kardiomiopatii na mniejsze podgrupy celem ich lepszej oceny klinicznej np. LVNC izolowane

do LV, LVNC z rozstrzenig LV, LVNC z przerostem mies$nia LV itp.zs'25

To wszystko sprawia,
Ze poza swojg rzadkoscig wystepowania, jest to jednostka chorobowa bardzo trudna

do rozpoznania i analizy.
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Uwzgledniajgc powyzszy stan wiedzy i istniejgce watpliwosci dotyczgce LVNC,
w prezentowanej pracy podjeto prdobe znalezienia rdinic w morfologii i funkcji LV
w badaniach obrazowych w poréwnaniu z nDCM i grupg kontrolng, przy uwzglednieniu
wewnetrznej réznorodnosci LVNC, wzgledem dwéch gtdwnych czynnikdw ryzyka
niekorzystnego rokowania zarowno w LVNC jak i nDCM, tj. objetosci pédZnorozkurczowej LV
(EDV — ang. left ventricular end-diastolic volume) i frakcji wyrzutowej LV

12,25

(EF — ang. left ventricular ejection fraction). W niniejszej rozprawie na stopien doktora

nauk medycznych ocenie poddano jedynie izolowang do LV posta¢ LVNC.

2.2. Metody rozpoznawania kardiomiopatii z niescalenia miesnia lewej
komory

Z uwagi na morfologiczny charakter zmian miesnia sercowego w LVNC, kliniczne
ryzyko biopsji serca oraz ograniczony dostep do badan genetycznych, diagnostyka LVNC
opiera sie gtdwnie na badaniach obrazowych, wsréd ktérych prym wiedzie echokardiografia
przezklatkowa (TTE — ang. transthoracic echocardiography) oraz rezonans magnetyczny serca
(CMR — ang. cardiac magnetic resonance) — jako badanie potwierdzajace badz wykluczajgce
rozpoznanie. Drugie badanie jest w szczegdlnosci wykorzystywane przy watpliwosciach
diagnostycznych — np. w przypadku utrudnionego obrazowania koniuszka Lv.%®
Obie w/w metody rdinig sie miedzy soba praktycznie jedynie dostepnoscig i ceng,
gdyz z punktu widzenia klinicznego s3 wobec siebie komplementarne,
tzn. w obu przypadkach mozna oceni¢ m.in. funkcjonalne i morfologiczne czynniki ryzyka
niekorzystnego rokowania w LVNC: (i) EF, (ii) wymiar lewego przedsionka, (iii) stopien
poszerzenia jamy LV, (iv) wspotwystepowanie kardiologicznych choréb towarzyszacych
w obrebie serca np. wad serca, (v) grubos¢ i warstwowos$¢ Scian LV oraz prawej komory

(RV — ang. right ventricle / ventricular).*** Przewaga CMR jest ,de facto” istotnie lepsza
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wizualizacja zwtaszcza koniuszka LV, mozliwos¢ doktadniejszej oceny epikardium
oraz zaburzen w strukturze miesnia sercowego przy pomocy tzw. pdznego wzmochienia

kontrastowego z zastosowaniem gadolinu.**%’

Z kolei TTE jest badaniem szerzej dostepnym,
nadal bardziej dynamicznym (m.in. w kontekscie mozliwosci rejestracji i oceny funkcji
skurczowej/rozkurczowej i przeptywdéw w czasie rzeczywistym) i ma szersze zastosowanie
np. przy obecnosci elektrody komorowej implantowanego stymulatora lub kardiowertera-
defibrylatora serca. Jednak wraz z rozwojem urzadzen wszczepialnych i mozliwoscia
ich umieszczenia w polu elektromagnetycznym, ta przewaga TTE stopniowo traci

na znaczeniu. Zarowno w TTE jak i CMR na przestrzeni lat podejmowane byty préby ustalenia

optymalnych kryteriéw rozpoznawania LVNC.

2.2.1. Echokardiografia

Jedng z pierwszych préb ustalenia kryterium rozpoznania LVNC w TTE podjat
w 1990 roku Chin i wsp.?, ktéry zwrdcit uwage na dwuwarstwowa strukture $ciany LV
ze stosunkiem grubosci warstwy scalonej LV (Cihickness — ang. left ventricular compacted layer
thickness) do catkowitej grubosci sciany LV w segmencie dotknietym niescaleniem <0,5.
W 2001 roku Jenni i wsp.?’ rozszerzyli kryterium obecnosci dwuwarstwowej $ciany LV
o wizualizacje zachytkéw miedzybeleczkowych przy pomocy techniki kolorowego doplera
oraz udowodnienie ciggtosci przeptywu krwi Sréddkomorowej do przestrzeni
miedzybeleczkowej, przy jednoczesnej nieobecnosci innych wspdtistniejgcych strukturalnych
choréb serca mogacych wptywa¢ na uwydatnianie sie beleczek miesniowych.
W tym przypadku autorzy zaproponowali odmienny od Chin i wsp.28 sposob obliczania
wzglednej grubosci warstwy niescalonej LV (NCper — ang. left ventricular noncompacted

layer) jako wartos¢ NC/C 22 (ang. noncompacted to compacted layer width ratio).
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Zmienifa sie rowniez faza cyklu pracy serca, w ktdorej dokonywano pomiaréw, z fazy
poznorozkurczowej w przypadku Chin’a i wsp.28 do pdinoskurczowej w przypadku

Jenni’ego i wsp.”’

Ponowny powrdt do fazy pdinorozkurczowej mozna zaobserwowac
w badaniach Stéllberger i wsp.>® w 2004 roku, gdzie doprecyzowano obszar zainteresowania,
w ktérym nalezato poszukiwaé wzmozonego beleczkowania, do segmentéw LV lezgcych
dystalnie od miesni brodawkowatych (PM — ang. left ventricular papillary muscles).
| w tym przypadku stosunek NC/C wynosit >2. Do chwili obecnej jednak najbardziej
popularnymi  kryteriami rozpoznania LVNC w TTE wydajg sie pozostawac
te zaproponowane przez Jenni’ego i wsp.”’ Pdzniejsze lata przyniosty jedynie préby
zwiekszania prawdopodobienstwa rozpoznania LVNC poprzez dotgczenie do kryteriow TTE
analizy obrazéw metoda $ledzenia markeréw akustycznych (2D-STE — ang. 2-dimensional

132324 Badanie van Dalen’a i wsp.23

speckle tracking echocardiography) czy analizy klinicznej.
z 2008 roku jest przyktadem wykorzystania 2D-STE w rdéznicowaniu LVNC z nDCM.
Autorzy zwrdcili uwage na czestsze wystepowanie zjawiska skurczowej jednokierunkowej
rotacji 6 segmentéw  podstawnych i 6 segmentow  koniuszkowych LV
(RBR — ang. left ventricular rigid / solid body rotation) w przypadku LVNC. Z kolei przyktadem
wdrozenia analizy klinicznej do kryteridow rozpoznania jest badanie Andrelini i wsp.™
z 2016 roku, w ktérym uwzgledniono historie rodzinng w kierunku LVNC, objawowos¢,
obecnos$¢ wspoétwystepujgcych chordb nerwowo-miesniowych, czy wczesniejsze wystgpienie

niekorzystnych zdarzed sercowo-naczyniowych np. zaburzeA rytmu serca, indycentdéw

zakrzepowo-zatorowych itp.
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2.2.2. Rezonans magnetyczny serca

Prekursorami pracy nad kryteriami rozpoznania LVNC w CMR byli w 2005 roku
Petersen i wsp.>' I w tym przypadku, podobnie jak w TTE, dwuwarstwowa struktura miesnia
sercowego stanowita podstawowy warunek rozpoznania, ale proponowany jako punkt
odciecia stosunek NC/C mierzony w osi dtugiej LV wynosit >2,3 w fazie pdzno-rozkurczowej
cyklu pracy serca. W pdzniejszych latach to kryterium okazato sie by¢ nadczute, co udowodnit
Kawel i wsp.32 w 2012 roku. Autorzy badali wieloetniczng populacje ludzi zdrowych

1

i stwierdzili, ze az u 43% badanych kryterium Petersena i wsp.3 rozpoznania LVNC byto

spetnione. Kolejne badania skupity sie juz nie na okreslaniu stosunkéw grubosci warstw

wybranych fragmentdéw $cian LV, ale na oszacowaniu mas i wyliczeniu stosunku mas Ly. 3334

3

Za przyktad mogg postuzy¢ badania Jacquier’a i wsp.3 z 2010 roku oraz pewna jego

modyfikacja autorstwa Grothoffa i wsp.*

z 2012 roku, ktéra jednak nie przebita sie
do powszechnej praktyki. Oba badania oceniajg stosunek masy warstwy niescalonej miesnia
LV (NCM - ang. left ventricular noncompacted layer mass) do catkowitej masy LV
(LVM — ang. total left ventricular mass), rdznigc sie gtéwnie podejsciem zwigzanym
z wigczeniem (Jacquier i wsp.33) lub wykluczeniem (Grothoff i wsp.34) masy krwi przestrzeni
miedzybeleczkowej (ITB — ang. left ventricular intertrabecular blood pool) do NCM.
Niestety, takie postepowanie, w wiekszosci prac oparte na kryteriach Jacquier'a i wsp.®,
wydaje sie by¢ obarczone btedem pomiarowym, ktéry mégt wptyngé na wnioski wyciggane
w kolejnych badaniach np. dotyczacych braku wptywu NCM na rokowanie.**

Problem istnienia wyzej opisanego btedu pomiarowego w kontekscie oceny objetosci
LV zauwazyli juz w 2006 roku Hautvast i wsp.a"5 Uznali oni za zawyzone standardowe pomiary
objetosci jamy LV uwzgledniajgce réwniez objetos¢ PM i beleczek miesniowych.

Na tej podstwie autorzy zaproponowali algorytm komputerowy réznicujacy krew i tkanke
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mies$nia jamy LV w oparciu o ,sume wynikédw” trzystopniowej analizy intensywnosci sygnatu
poszczegdlnych voxeli.”> Ten algorytm zostat zaimplementowany do oprogramowania
analizujagcego objeto$é i mase LV firmy Philips. Cho¢ wykazujgcy potencjalng przydatnosc
w analizie NCM w LVNC, trudno jest znalez¢ doniesienia naukowe Swiadczace o jego uzyciu
w diagnostyce tej kardiomiopatii.

Ostatnie lata przyniosty rozwdj oprogramowania analizujgcego obrazy CMR,
pozwalajgc na stworzenie nowego algorytmu diagnostycznego opartego na fraktalach,
u ktérego podstaw, podobnie jak w algorytmie Hautvast i wsp.35, lezy wstepne komputerowe
oszacowanie obszaru obrazu zajmowanego przez miesien LV w CMR.*® Na tej podstawie

® w 2015 roku ocenili tzw. wymiar fraktali (FD — ang. fractal dimension).

Captur i wsp.3
Punktem odciecia dla LVNC byt FD 21,3 wzgledem populacji kontrolnej. Z uwagi na fakt,
ze metoda ta w chwili obecnej nie ma zastosowania w praktyce klinicznej, nie zostata ona
blizej omdéwiona w niniejszej pracy.

W kolejnych latach podjeto prébe odstgpienia od oceny stosunkéw mas LV na rzecz
stosunku objetoéci. Taka prébe podjat m.in. Choi i wsp.®” w 2016 roku. Uznali oni,

ze stosunek objetosci migsnia NCj,yer W stosunku do catkowitej objetosci miokardium lewej

komory >35% jest charakterystyczny dla LVNC.

Reasumujac powyisze, dotychczasowe proby rozpoznawania LVNC opieraty sie
na makroskopowej ocenie NCpyr (szerokos¢, masa, objetos¢, fraktale) w stosunku
do odpowiednich wartosci Ciayer lub catego migsnia LV. Z kolei u podstaw wszystkich
technik analizujacych mase, objetos¢ lub ilos¢ fraktali NC,.er lezy ocena poczatkowej ilosci
vokseli nalezacych do NCjye: (i) manualna/wizualna zalezna od obserwatora

(Jacquier i wsp.33, Grothoff i wsp.34, Andreini i wsp.13, Choi i wsp.37) lub (ii) automatyczna
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(niezalezna od obserwatora) wykorzystujgca algorytmy komputerowe (Hautvast i wsp.35,
Captur i wsp.>®). Metody diagnostyczne oparte na algorytmach komputerowych nie zyskaty

do chwili obecnej powszechnego zastosowania klinicznego.

Mnogos$¢ przedstawionych propozycji kryteriow LVNC sprawita, ze nie istnieje
obecnie jednoznacznie okreslony ztoty standard diagnostyczny LVNC, a rozpowszechnione
kryteria diagnostyczne LVNC w CMR, tj. zaproponowane przez Petersen iwsp.a1 oraz Jacquier
i wsp.33, wydajg sie traci¢ na znaczeniu jednoczesnie przy braku innych zwalidowanych

propozycji kryteridéw diagnostycznych.

W Tabeli 1 przedstawiono skrét wybranych metod rozpoznawania LVNC zaréwno

w echokardiografii jak i w rezonansie magnetycznym serca.
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Tabela 1. Przeglad wybranych kryteridow rozpoznawania niescalenia miesnia lewej komory (LVNC) przy pomocy

echokardiografii (TTE) i rezonansu magnetycznego serca (CMR)>3334

Table 1. Review of selected criteria for left ventricular noncompaction (LVNC) recognition using transthoracic

echocardiography (TTE) and cardiac magnetic resonance imaging (CMR)*%+333

Kryteria zaproponowane przez Jenni’ego i wsp.29 - TTE:

1. brak wspétistniejgcych chordb serca (m.in. choroby wieAcowej, nadcisnieniowej
choroby serca, istotnej wady zastawkowej)

2. dwuwarstwowa struktura miesnia LV z siateczkg wyniostych beleczek miesniowych,
oddzielonych od siebie gtebokimi zachytkami miedzybeleczkowymi majgcymi
ciggtos¢ z jamg LV (dopler kolorowy), z NC/C =2 mierzonym w okresie koricowo-
skurczowym w osi krétkiej LV

3. typowe umiejscowienie zmian dystalnie od PM gtdwnie w koniuszku, na scianie

bocznej i/lub dolnej

Kryteria zaproponowane przez Petersen’a i wsp.31 w 2005r. - CMR:

1. NC/C 22,3 mierzone w okresie korncowo-rozkurczowym w osi dtugiej LV

Kryteria zaproponowane przez Jacquier’a i wsp.33 w 2010r. — CMR:

1. NCM,/LVM, >20%

2. metodologia:

o wstepng kwalifikacje do grupy LVNC oparto na echokardiograficznych kryteriach
wg Jenni’ego i wsp.29 i w badaniu CMR na kryteriach wg Petersen’a i wsp.31

e PM witaczono do CLM,, jednakze z mozliwoscig ich wtgczenia do NCM; w przypadku
braku mozliwosci odréznienia ich od NCiayer

e wigczono objetosé ITB do NCM;

e w przypadku intensywnego beleczkowania LV ocene LVM,; wykonano ustalajac
granice pomiedzy jamag LV a miesniem LV na szczycie ,siateczki” beleczek

miesniowych

Kryteria zaproponowane przez Grothoff’a i wsp.34 w 2012r. - CMR:
1. NCM/LVM indeksowanej do BSA >15g/m2
2. NCM/LVM >25%
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3. wzmozone beleczkowanie z NC/C >3, a w segmentach podstawnych
(dolnym, tylnym i bocznym) z NC/C >2

4. metodologia:

o wstepng kwalifikacje do grupy LVNC oparto na echokardiograficznych kryteriach
wg Jenni’ego i wsp.”’

e manualnie wykluczono objeto$é ITB z NCM

e PM wiaczono do CLM

e kryteria ustalono dla pacjentéw z LVNC bez LGE w CMR

LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction
cardiomyopathy); TTE — echokardiografia przezklatkowa (ang. transthoracic echocardiography); CMR — rezonans
magnetyczny serca (ang. cardiac magnetic resonance); BSA — powierzchnia ciata (ang. body surface area);
LV — lewa komora / lewokomorowy (ang. left ventricle / ventricular); CLM — masa warstwy scalonej lewej
komory (ang. left ventricular compacted layer mass); LGE — pdine wzmocnienie pokontrastowe
z zastosowaniem gadolinu (ang. late gadolinium enhancement); LVM — catkowita masa lewej komory (ang. total
left ventricular mass); NC/C — stosunek warstwy niescalonej do scalonej lewej komory oznaczony metoda
opisang przez Petersen’a i wsp.31 (ang. noncompacted to compacted left ventricular layer thickness ratio
m. Petersen et a/.31); NCM — masa warstwy niescalonej lewej komory (ang. left ventricular noncompacted layer
mass); NCayer — warstwa niescalona migsnia lewej komory (ang. left ventricular noncompacted layer);
PM — miesnie brodawkowate lewej komory (ang. left ventricular papillary muscles); (;) — metoda oceny masy
miesna lewej komory wg Jacquier’a i wsp.33 (ang. Jacquier’s et al.*® method of estimation of left ventricular
muscle mass); NCM/LVM — stosunek masy warstwy niescalonej do scalonej lewej komory (ang. noncompacted
to compacted left ventricular layer mass ratio); ITB — krew przestrzeni miedzybeleczkowej lewej komory
(ang. left ventricular intertrabecular blood pool)

LVNC - left ventricular noncompaction cardiomyopathy; TTE — transthoracic echocardiography; CMR — cardiac
magnetic resonance; BSA — body surface area; LV — left ventricle / ventricular; CLM — left ventricular compacted
layer mass; LGE — late gadolinium enhancement; LVM — total left ventricular mass; NC/C — noncompacted
to compacted left ventricular layer thickness ratio m. Petersen et al>; NCM - left ventricular noncompacted
layer mass; NCpgyr — left ventricular noncompacted layer; PM — left ventricular papillary muscles;
() — Jacgier’s et al.”® method of estimation of left ventricular muscle mass; NCM/LVM — noncompacted
to compacted left ventricular layer mass ratio; ITB — left ventricular intertrabecular blood pool
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2.3. Niekorzystne czynniki rokownicze w kardiomiopatii z niescalenia migsnia
lewej komory

W miare rozwoju technik obrazowania, w sferze zainteresowania, oprdcz rozwazan
dotyczacych morfologii i potencjalnych metod rozpoznawania LVNC, znalazty sie czynniki
zwiekszajgce prawdopodobienstwo wystgpienia zdarzen sercowo-naczyniowych: nagtego
zgonu sercowego, incydentéw zakrzepowo-zatorowych np. udaréw modzgu, arytmii
komorowych, niewydolnosci serca.> W $wietle watpliwego wptywu samego wzmozonego
beleczkowania na rokowanie w LVNC, czynniki te nabierajg szczegdlnego znaczenia.'
Dotychczas wyodrebniono dos¢ liczng grupe czynnikéw niekorzystnego rokowania w LVNC,
z ktorych cze$é jest podobna do tych wystepujacych w innych kardiomiopatiach,
m.in. w nDCM.*? Grupe te mozna podzieli¢ na 3 podgrupy: genetycznes'lo’lz, kliniczne

(w tym eIektrokardiograficzne)12 i morfologiczne (obrazowe)***1437:38

Na potrzeby
niniejszej pracy ponizej zostang opisane po krétce jedynie wybrane parametry obrazowe

mogace sugerowac cieiszy przebieg LVNC (czynniki niekorzystne rokowniczo). Petna lista

czynnikdw niekorzystnego rokowania w LVNC zostata przedstawiona w Tabeli 2.
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Tabela 2. Czynniki niekorzystnego rokowania ~w  kardiomiopatii z niescalenia  migsnia

4-10,12-14,24-25,27,39-61

lewej komory (LVNC)
Table 2. Prognostic factors of adverse outcome in left ventricular  noncompaction

4-10,12-14,2-,25,27,39-61

cardiomyopathy (LVNC)

Czynniki genetyczne:

1. Mutacje w genach: SCN5A, MYBPC3, TNNT2, TNNI3, MYH7 lub X-powigzany G4.5
2. Mutacje w genach kodujacych biatka BMHC i cTnT (szczegdlnie cTnT Argl131Trp)

Czynniki kliniczne:

3. Klasa lll-IV niewydolnosci serca w skali New York Heart Association, kotatanie serca,
omdlenie

Hospitalizacja z powodu objawowej niewydolnosci serca

Systemowe incydenty zakrzepowo-zatorowe

Diagnoza niescalenia mie$nia lewej komory postawiona podczas hospitalizacji
Nadcisnienie tetnicze

Zaawansowany wiek

o = ey B =

Nieadekwatna antykoagulacja

10. Migotanie przedsionkéw

11. Cigza i okres potogu

12. Wczesny wiek pojawienia sie objawow

13. Choroby wspéttowarzyszace zaréwno sercowe jak i nerwowo-miesniowe

14. Utrwalona arytmia komorowa, tachykardia komorowa, migotanie/trzepotanie komor

15. Pofragmentowany waski lub szeroki zespot QRS

Czynniki morfologiczne (obrazowe):

16. Wymiar przednio-tylny lewego przedsionka >40 mm

17. Niewydolnosc¢ serca z poszerzong lewa komorg

18. Cienka $ciana prawej komory w obecnosci elektrody wszczepialnego
kardiowertera-defibrylatora

19. Rozstrzen lewej komory szczegélnie w obecnosci LBBB

20. PéZzne wzmocnienie pokontrastowe w rezonansie magnetycznym serca

21. FS <25%, EF <31%
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SCN5A — gen kodujacy podjednostke 5 ludzkiego kanatu sodowego alfa bramkowanego napieciem
(ang. human sodium voltage-gated channel alfa subunit 5 gene); MYBPC3 — gen kodujgcy sercowg miozyne
wigzaca biatko C (ang. cardiac myosine binding protein C gene); TNNT2 — gen kodujacy sercowg troponine T typ
2 (ang. cardiac troponin T type 2 gene); TNNI3 - gen kodujgcy sercowg troponine | typ 3 (ang. cardiac troponin |
type 3 gene); MYH7 — gen kodujacy tancuch ciezki miozyny ludzkiej 7 (ang. human myosin heavy chain 7 gene);
BMHC — gen kodujacy fancuch beta miozyny ludzkiej; sercowej (ang. human cardiac beta myosin heavy chain
gene); FS — frakcja skracania lewej komory (ang. left ventricular shortening fraction); EF — frakcja wyrzutowa
lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction); cTnT — sercowa troponina T (ang. cardiac troponin T);
LBBB — blok lewej odnogi peczka Hisa (ang. left bundle branch block)

SCN5A — human sodium voltage-gated channel alfa subunit 5 gene; MYBPC3 — cardiac myosine binding protein
C gene; TNNT2 — cardiac troponin T type 2 gene; TNNI3 - cardiac troponin | type 3 gene; MYH7 — human myosin
heavy chain 7 gene; BMHC — human cardiac beta myosin heavy chain gene; FS — left ventricular shortening
fraction; EF — left ventricular ejection fraction; cTnT — cardiac troponin T; LBBB — left bundle branch block
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2.3.1. Czynniki morfologiczne oceniane w badaniach obrazowych
(echokardiografia / rezonans magnetyczny serca)

Wsrdd  najwazniejszych  czynnikédw niekorzystnego rokowania obserwowanych
w badaniach obrazowych, wykorzystanych w ninejszej pracy, a zwigzanych z budowa

i funkcja miesnia sercowego nalezy wymienic:

1. powiekszenie jamy LV — oceniane w populacji ludzi dorostych gftownie objetosciq
poznorozkurczowq LV (powiekszenie jamy LV >2SD dla ptci i wieku)2‘16’30’62

2. istotne obnizenie globalnej funkcji skurczowej LV — oceniane przy pomocy frakcji

wyrzutowej (<31% w populacji ludzi dorostych i <30% w populacji 0séb <18ri)12

Z innych czynnikéw niekorzystnego rokowania wymienia sie w literaturze: wtgczenie RV
w proces chorobowy ze $cieficzeniem jej Sciany i obnizeniem jej globalnej funkcji skurczowej,
obecnos¢ LGE w CMR w kontekscie potencjalnych arytmii komorowych, poszerzenie
przednio-tylnego wymiaru lewego przedsionka, wystepowanie ciezkich zaburzen funkcji
rozkurczowej LV, obecnos¢ wzmozonego beleczkowania LV przy obnizonej EF w kontekscie

. , 12
epizodow zakrzepowo-zatorowych.

2.4. Podobienstwo czynnikdw niekorzystnego rokowania w niescaleniu

miesnia sercowego i niewiencowopochodnej kardiomiopatii rozstrzeniowej

LVNC jest szczegolnym rodzajem kardiomiopatii wyrdzniajgcej sie od innych
giownie obecnosciq nadmiernego beleczkowania LV, co stanowi rowniez istote
morfologicznego rozpoznania tej kardiomiopatii. Poczqtkowo LVNC byta traktowana jako
pewna morfologiczna modyfikacja nDCM, na co wskazujq proby poréwnywania
jej do nDCM w literaturze swiatowej. Rok 2006, uwzglednienia LVNC jako odrebnej

kardiomiopatii, nie przynidost konca watpliwosciom. Zaczely pojawiac¢ sie badania,
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ktore wyodrebniaty z LVNC serca o rozstrzeniowej LV, tym samym zwracajgc uwage
na niejednorodnos¢ morfologiczng catej LVNC. Niejednorodnos¢ morfologiczna choroby
widoczna jest w badaniach, ktore porownujg LVNC do grupy zdrowej, albo do nDCM,
albo do obu tych grup jednoczesnie. W obliczu watpliwosci klinicznych dotyczgcych wptywu
samego wzmozonego beleczkowania LV na rokowanie, rozpoczeto w ocenie rokowniczej
branie pod uwage innych zweryfikowanych parametréw klinicznych zwiekszajgcych
prawdopodobienstwo zaréwno obecnosci samej choroby jak i jej niekorzystnego przebiegu
klinicznego. Tabela 2 przedstawia zweryfikowane parametry kliniczne i obrazowe
niekorzystnego rokowania w LVNC. Nalezy zauwazyé¢, ze cze$¢ z wyszczegdlnionych w tabeli
parametrow stanowi czynnik pogarszajgcy rokowanie nie tylko w LVNC, ale i w innych
kardiomiopatiach czy kanatopatiach, w szczegdélnosci w nDCM. Bardziej zaawansowany
stopien niewydolnosci serca, czestsze hospitalizacje, arytmie komorowe, nieadekwatna
antykoagulacja, systemowe incydenty zakrzepowo-zatorowe, obnizona funkcja skurczowa
i rozkurczowa LV, poszerzenie jamy lewego przedsionka, poszerzenie LV, objawy
niewydolnosci serca czy migotanie przedsionkdw, poszerzone zespoty QRS, LBBB, to czynniki

niekorzystne rokowniczo zaréwno w LVNC jak i nDCM.

Na tej podstawie w ninieszej pracy poza grupg oséb bez wywiadu choroby serca
(grupa kontrolng) uwzgledniono grupe nDCM jako drugg grupe poréwnawczg do grupy

LVNC.
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3. Cele badawcze

3.1. Cel badawczy gtéwny
Poréwnanie morfologii i funkcji miesnia LV u pacjentéw z LVNC, nDCM oraz u oséb

z grupy kontrolnej na podstawie badan obrazowych: TTE i CMR.

3.2. Cele badawcze szczegétowe

C.1. Charakterystyka obrazowa jednorodnosci grupy LVNC.

C.2. Poréwnanie morfologii LV w grupie LVNC, nDCM i grupie kontrolnej w badaniu CMR

z uwzglednieniem réznic w wymiarach i funkcji LV w grupie LVNC.

C.3. Poréwnanie morfologii i funkcji skurczowej serca w podgrupie LVNC z nieposzerzong LV

i grupie kontrolne;j.

C.4. Wyodrebnienie parametréw ilosciowych réznicujgcych LVNC z poszerzong LV od nDCM.

C.5. Analiza przydatnosci pétautomatycznej metody Hautvast’a i wsp.35 w diagnostyce LVNC

w badaniu CMR.

C.6. Ocena znaczenia wyboru metody analizy NCM oraz wptywu wieku na wielko$¢ i funkcje

skurczowg LV w grupie LVNC.
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4. Metody badawcze

Badanie zostato zaakceptowane przez Niezalezng Komisje Bioetyczng ds. Badan
Naukowych przy Gdanskim Uniwersytecie Medycznym (nr zgody NKEBN/41/2012).
Badanie miato charakter w przewazajgcej czesci prospektywny. Kazdy ze swiezo wtgczonych
do badania uczestnikdéw podpisat swiadoma zgode na udziat w badaniu i anonimowe
wigczenie danych biograficznych do procesu analizy.

W celu zweryfikowania celéw badawczych (i) przeszukano baze danych
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdansku z lat 2011 do 2018 w poszukiwaniu
obrazéw CMR i echokardiograficznych pacjentéw z tzw. wysokim klinicznym
prawdopodobieistwem LVNC (patrz Tabela 3 w podrozdziale 4.1.), pacjentéw z nDCM
oraz osdéb do grupy kontrolnej oraz (ii) na biezgco wtgczano do badania nowe osoby
z rozpoznaniem LVNC w okresie trwania badania.

Populacje osdéb badanych TTE i CMR rdéznig sie z uwagi na m.in. obecnos¢
przeciwwskazan do wykonania badania CMR (np. obecnosci implantowanego kardiowertera-
defibrylatora serca) czy niedostateczng jako$¢ obrazowania TTE u oséb witgczonych

do badania w trakcie jego trwania.

4.1. Kryteria kwalifikacji do grup

Kryteria kwalifikacji do poszczegdlnych grup przedstawiono szczegdétowo w Tabeli 3.
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Tabela 3. Szczegdtowe kryteria kwalifikacji do grupy kardiomiopatii z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC)
i jej podgrup z prawidlowg (LVNCy) i poszerzong jamg lewej komory (LVNCpey), oraz grupy
niewiencowopochodnej kardiomiopatii rozstrzeniowej (nDCM) i grupy kontrolnej w badaniu rezonansem
magnetycznym serca (CMR)**?%313738

Table 3. Detailed qualification criteria for the left ventricular noncompaction cardiomyopathy group (LVNC)
and its subgroups with normal-range (LVNCy) and enlarged left ventricle (LVNCpey,), and the non-ischemic

dilated cardiomyopathy (nDCM) and the control groups in cardiac magnetic resonance imaging.14'29'31’37'38

Grupa LVNC:
1. Wysokie kliniczne prawdopodobieristwo LVNC okreslone jako:

i. Obecno$¢ zmian morfologicznych miesnia LV typowych dla LVNC
i spetniajgcych obecnie akceptowane kryteria rozpoznania LVNC
w CMR i/lub TTE ORAZ
ii. Obecnos¢ objawow  niewydolnosci  serca  i/lub  arytmii
i/lub dodatniego wywiadu rodzinnego w kierunku LVNC lub innych
kardiomiopatii i/lub nagtego zgonu sercowego w rodzinie i/lub innych
objawodw i nieprawidtowosci u osoby badanej tj.: omdlen/zastabnie(,
zdarzen zakrzepowo-zatorowych, dysfunkcji skurczowej LV przy braku
innych  przyczyn dysfunkcji, czy wspdtistniejgcych zaburzen
nerwowo-miesniowych itp.
2. CMR: NC/C >2,3 w osi dtugiej wg Petersen’a i wsp.31 w 21 segmencie LV
i NCM,/LVM, >31% (+95% CI dla grupy kontrolnej)** — szczegéty w Tabeli 1.
3. TTE: wg kryteriow Jenni’ego i wsp.29 z NC/C >2 —szczegdty w Tabeli 1.
4. Nieobecnos¢ choroby wiericowej zweryfikowana u pacjentéw >35 roku zycia

metodami nie- lub inwazyjnymi

Podgrupa LVNCy:
1. EDV <117% URL dla wieku i pfci, wg Kawel-Boehm i wsp.38

2. EF >40%*%

3. Spetnione kryteria dla grupy z LVNC
Podgrupa LVNCpcw:
1. EDV >117% URL dla wieku i ptci, wg Kawel-Boehm i wsp. >

2. EF <40%*%

3. Spetnione kryteria dla grupy z LVNC
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Grupa nDCM:
1. EDV >117% URL dla wieku i ptci, wg Kawel-Boehm i wsp. **°

2. EF<40%"**

3. Niespetnione kryteria dla grupy LVNC

4. Nieobecno$¢ choroby wieicowej zweryfikowana u pacjentéw >35 roku zycia
metodami nie- lub inwazyjnymi

5. Wykluczone inne choroby mogace wywota¢ dysfunkcje lewej komory

i jej rozstrzen

Grupa kontrolna (osoby zdrowe):
1. EDV <100% URL dla wieku i pfci, wg Kawel-Boehm i wsp. 38

2. EF > LRL, wg Kawel-Boehm i wsp.*®

3. Niespetnione kryteria dla grupy LVNC i nDCM

4. Nieobecnos$¢ innych radiologicznych cech choroby serca w CMR i/lub TTE,
nieobecnos¢ choroby wiencowej i wady zastawkowej stopnia wiekszego

niz maty

CMR — rezonans magnetyczny serca (ang. cardiac magnetic resonance); TTE — echokardiografia przezklatkowa
(ang. transthoracic echocardiography); EDV — objetos$¢ pdznorozkurczowa lewej komory (ang. left ventricular
end-diastolic volume); EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction); LRL — dolna
granica przedziatu wartosci (ang. lower range limit); LVNC — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy); LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez
rozstrzeni lewej komory (ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle);
LVNCpem — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular
noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle); NC/C — stosunek warstwy niescalonej do scalonej
lewej komory oznaczony metoda opisang przez Petersen’a i wsp.31 (ang. noncompacted to compacted left
ventricular layer thickness ratio m. Petersen et al.>); NCM,/LVM, — stosunek masy warstwy niescalonej
do scalonej lewej komory wyliczona metodg opisang przez Jacquier'a i wsp.33 (ang. noncompacted
to compacted left ventricular layer mass ratio m. Jacquier et al.?); nDCM - niewieicowopochodna
kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy); URL — gérna granica przedziatu
wartosci (ang. upper range limit); Cl — przedziat ufnosci (ang. confidence interval)

CMR — cardiac magnetic resonance; TTE — transthoracic echocardiography; EDV — left ventricular end-diastolic
volume; EF — left ventricular ejection fraction; LRL — lower range limit; LVNC — left ventricular noncompaction
cardiomyopathy;, LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
LVNCpen — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle); NC/C — noncompacted
to compacted left ventricular layer thickness ratio m. Petersen et al.31; NCM/LVM, — noncompacted
to compacted left ventricular layer mass ratio m. Jacquier et al.?; nDCM - non-ischemic dilative
cardiomyopathy; URL — upper range limit; Cl — confidence interval
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4.2. Badania obrazowe
4.2.1. Przezklatkowa echokardiografia

Badania TTE zostaly wykonane na komercyjnie dostepnym aparacie
echokardiograficznym (Vivid E9, GE Healthcare, Horten, Norway) wyposazonym w gtowice
sektorowga (Active Matrix Single Crystal Phased Array Probe, GE Healthcare) o zakresie
czestotliwoéci 1,4 — 4,6 MHz, zgodnie z wystandaryzowanym protokotem.®
Uzyskano harmoniczne obrazy 2D w odcieniach szarosci przy czestotliwosci prébkowania 40
do 80 klatek/sekunde. Dalsza analiza byta przeprowadzona off-line na stacji roboczej
z oprogramowaniem EchoPAC (wersja 2.0.6, GE Healthcare, Horten, Norwegia).
Ocene wymiaréw jam serca oraz funkcji LV wykonywano zgodnie z wytyczymi.64
Pomiary EDV, ESV i objetos¢ lewego przedsionka w okresie pdznoskurczowym indeksowang
do powierzchni ciata (LAVI — ang. left atrial volume index) wykonano w oparciu o obrazy
dwuwymiarowe uzyskane metodg dyskéw (metodg Simpson’a) w projekcji 2 i 4 jamowej.
EF oceniono przy wykorzystaniu formuty (EDV-ESV) / EDV. Obrazy uzyskane przy pomocy
techniki standardowego doplera i doplera tkankowego wykorzystano do oceny przeptywéw
krwi i predkosci ruchu miesénia LV.
4.2.1.1. Analiza funkcji rozkurczowej lewej komory

Informacje o funkcji rozkurczowej LV uzyskano analizujgc grubos¢ scian LV, LAVI,
profil naptywu mitralnego ze stosunkiem wczesnej maksymalnej predkosci naptywu
mitralnego E (dopler pulsacyjny) do pdznej maksymalnej predkosci naptywu mitralnego A,
czasu deceleracji fali E naptywu mitralnego, ponadto wczesng maksymalng predkosé
rozkurczowg fali e’ segmentu podstawnego przegrodowego i bocznego LV w doplerze
tkankowym, stosunek fali E naptywu mitralnego do usrednionej wartosci fali e’

obu w/w segmentéw podstawnych, maksymalng predkos¢ fali niedomykalnosci zastawki

34



tréjdzielnej.

4.2.1.2. Analiza danych metodgq sledzenia markeréw akustycznych

Zgodnie z rekomendacjami EACVI (European Association of Cardiovascular Imaging)
dotyczacymi wystandaryzowanej segmentacji LV, do oceny regionalnych zaburzen
kurczliwosci w 16-segmentowym modelu LV uzyto 2D-STE z uzyciem oprogramowania
do analizy obrazéw metodga postprocessingu (EchoPAC, GE Medical Systems). W wiekszosci
przypadkdédw obrazy rejestrowano podczas rytmu zatokowego z mniejszg niz 10%
zmiennoscig rytmu serca. Kazdy z analizowanych podczas rytmu zatokowego obrazéw
2D-STE sktadat sie z trzech cykli pracy serca. W przypadku migotania przedsionkéw analizie
poddano 5 kolejnych cykli pracy serca. Docelowa czestos¢ rytmu serca byta w granicach

50 do 90 uderzenn/min.

4.2.1.3. Rotacja koniuszka (segmentow koniuszkowych), rotacja podstawy

(segmentow podstawnych) oraz skret miesnia lewej komory

Uzyskano obrazy w standardowych projekcjach przymostkowych w osi krotkiej

na poziomie:

(i) segmentéw podstawnych (poziom brzegéw ptatkow zastawki mitralnej
ustawionych w srodkowym sektorze obrazu i w przekrojach tak okragtych
jak to tylko mozliwe do uzyskania)

(ii) segmentéw koniuszkowych (nieznacznie proksymalnie do poziomu segmentéw
koniuszkowych, w miejscu zamykania sie Swiatta LV w fazie koricowo-skurczowej)
—w tym celu przesunieto gtowice 1 do 2 przestrzeni miedzyzebrowych w kierunku

koriczyn dolnych i do boku.
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Rotacja byta oceniona przy uzyciu 2D-STE. Markery akustyczne byty identyfikowane
i Sledzone automatycznie w obrebie zaznaczonego obszaru zainteresowania
(ROl — ang. region of interest). Rotacja zostata oceniona na dwdch poziomach (podstawnym
i koniuszkowym), w chwili zamkniecia zastawki aortalnej. Zewnetrzny obrys ROl ustawiono
na epikardialnym, a wewnetrzny na endokardialnym brzegu migsnia LV (Ciayer).
Po zaznaczeniu konturéw ograniczajacych ROl nastepowat automatyczny jego podziat
na 6 segmentdw (przednio-przegrodowy, przedni, boczny, tylny, dolny, przegrodowy)
w przypadku podstawy i 4 segmenty (przegrodowy, przedni, boczny, dolny) w przypadku
koniuszka LV. Segmenty z niedostateczng jakosciag obrazowania do $ledzenia markeréw

akustycznych byty wykluczone z dalszej analizy.

Analiza skretu LV zostata wykonana automatycznie zgodnie z zasadg: skret LV
(TWIST,y, — ang. left ventricular twist) = wartos¢ stopni rotacji 4 segmentéw koniuszkowych
LV (ROTapex — @ang. left ventricular peak apical rotation) — wartos¢ stopni rotacji 6 segmentéw
podstawnych LV (ROT,ase — ang. left ventricular peak basal rotation) w chwili zamkniecia

zastawki aortalne;.

4.2.1.4. Podtuine odksztatcenie miesnia lewej komory

Analizy globalnego (GLS — ang. left ventricular average global peak systolic
longitudinal  strain) i segmentarnego maksymalnego podtuznego odksztatcenia
(LS - ang. longitudinal strain) mies$nia LV dokonano przy uzyciu algorytmu AFI
(ang. automated function imaging), oprogramowania do analizy zarchiwizowanych
uprzednio obrazéw echokardiograficznych  firmy GE (EchoPAC wersja 2.0.6),
w standardowych projekcjach koniuszkowych: 4-, 3- i 2-jamowej. Algorytm AFI oparto

na metodzie automatycznego identyfikowania i $ledzenia markerdw akustycznych w obrebie
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ROI. Podobnie jak podczas oceny rotacji, zewnetrzny obrys ROl ustawiono na epikardialnym,
a wewnetrzny na endokardialnym brzegu mieénia LV (Ciayer). Po zaznaczeniu konturéw
ograniczajacych ROl nastepowat automatyczny jego podziat na 3 segmenty (podstawny,
srodkowy i koniuszkowy) przypadajace na kazdg z 6 $cian LV. W zaleznosci od projekcji byty
to sciany: przednia i dolna w projekcji 2-jamowej, tylna i przednio-przegrodowa w projekgji
3-jamowej, oraz boczna i przegrodowa w projekcji 4-jamowej. Segmenty z niedostateczng
jakoscig obrazowania do sledzenia markeréw akustycznych byty wykluczone z dalszej analizy.
Dla kazdego z pozostajgcych w analizie segmentéw wyliczono maksymalng wartosé LS przed
zamknieciem zastawki aortalnej. GLS byt oceniony jako s$rednia wartos¢ ujemnego
szczytowego  odksztatcenia  podtuinego  wszystkich  segmentéw  miesnia  LV.
Analiza uwzgledniata 16-segmentowy model LV, w ktédrym wystepujg po 6 segmentow
podstawnych i srodkowych, a jedynie 4 segmenty koniuszkowe (przegrodowy, przedni,
boczny, dolny). Z przyczyn praktycznych, ujednolicajgc analize z oceng morfologiczng w CMR
oraz wzorujac sie m.in. na pracy Petersen’a i wsp.>!, nie brano pod uwage samego koniuszka
LV jako osobnego segmentu. Istnieje bowiem prawdopodobienstwo istotnego zaburzenia

wynikdw przy zastosowaniu 17-segmentowego schematu LV.*!

4.2.1.5. Analiza podtuznego odksztatcenia miesnia prawej komory

Analiza globalnego podituznego odksztatcenia mied$nia prawej komory
(GLSgy — ang. right ventricular global longitudinal strain) zostata wykonana w standardowej
projekcji koniuszkowej 4-jamowej celowanej na RV. Segmenty z niedostateczng jakoscig
obrazowania do Sledzenia markeréw akustycznych byty wykluczone z analizy. Odksztatcenie

podtuzne zostato ocenione w momencie zamkniecia zastawki aortalnej. GLSgy zostat
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zdefinionwany jako srednia warto$¢ negatywnego szczytowego odksztatcenia podtuznego

segmentdw wolnej sciany RV i przegrody miedzykomorowe;.

4.2.1.6. Funkcja skurczowa prawej komory

Funkcja skurczowa RV zostata oceniona w oparciu zaréwno o maksymalne skurczowe

wychylenie pierécienia zastawki tréjdzielnej (TAPSE — ang. tricuspid annular plane systolic

excursion), szczytowg predkosc¢ fali S segmentu podstawnego wolnej $ciany RV w projekcji

koniuszkowej 4-jamowej (Sgy’ — ang. right ventricular s-wave peak velocity — tissue Doppler),

jak i przy pomocy GLSgy.

4.2.1.7. Wielopoziomowa ocena synchronii skurczu serca

(i)

(ii)

(iii)

synchronie przedsionkowo-komorowg oceniano przy pomocy techniki doplera
pulsacyjnego jako stosunek czasu napetniania LV do interwatu czasu pomiedzy
sgsiadujgcymi szczytami zatamkéw R w EKG — za nieprawidtowg uznano wartosé
<40%

synchronie miedzykomorowg oceniano przy pomocy techniki doplera
pulsacyjnego na podstawie rdznicy w czasie przedwyrzutowym RV i LV,
tj. jako rdinice pomiedzy interwatami czasu od poczgtku zatamka R w EKG
do poczatku wyrzutu krwi z drogi odptywu RV i LV w kierunku duzych
naczyn — za nieprawidtowg uznano wartos¢ >40ms

synchronie srddkomorowg oceniano na podstawie czasu dyspersji maksymalnego
skurczcowego  odksztaftcenia  podiuznego  wszystkich  segmentéw LV
(PSD — ang. left ventricular peak strain dispersion) ocenianego jako odchylenie
standardowe czasu od poczatku zespotu QRS do maksymalnego odksztatcenia

kazdego segmentu LV — za nieprawidtowg uznano wartos¢ >60ms
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4.2.2. Rezonans magnetyczny serca

Badania wykonano z uzyciem skanera rezonansu magnetycznego Achieva o indukcji
pola 3.0T firmy Philips (Best, Holandia) wyposazonego w 32-kanatowg cewke odbiorcza
dedykowang do badan serca. Akwizycje obrazéw wykonywano podczas wstrzymywania
oddechu przez pacjenta. Do akwizycji 4. serii przekrojow LV serca w ruchu w ptaszczyznach
4-, 3- i 2-jamowej, jak rowniez w serii przekrojow w osi krétkiej, uzyto sekwencji szybkiego
echa gradientowego techniky SSFP (ang. steady-state free precession). Grubos$¢ obrazowanej
warstwy standardowo wynosita 8mm z odstepem 2mm.® w wiekszosci przypadkéow uzyto
techniki akwizycji réwnolegtej ze wspdétczynnikiem przy$pieszenia réwnym 2. Seria obrazéw
w osi krotkiej byta przeanalizowana péfautomatycznie z uzyciem algorytmu opracowanego
w 2006 roku przez Hautvast i wsp.35, bedgcego elementem oprogramowania do analizy
obrazow CMR firmy Philips (Extended MR Workspace Cardiac Software Package, Eindhoven,
The Netherlands). Kontury epikardialne i endokardialne zostaty zaznaczone na kazdej
warstwie od poziomu zastawki mitralnej do koniuszka LV, a w przypadku takiej koniecznosci
zostaty skorygowane recznie. Nastepnie oceniono NCM i catkowitg LVM przy pomocy dwdch
metod: (i) zaproponowanej przez Jacquiera i wsp.>® oraz (ii) uzywajac algorytmu
Hautvast’a i wsp.>> W obu metodach mase Ciayer (CLM — ang. compacted layer mass) byta
oceniona na podstawie roznicy objetosci pomiedzy konturem epi- i endokardialnym
(przemnozonej przez gesto$¢ miesnia LV 1,05g/dm3). Jednak umiejscowienie konturu
endokardialnego w obu metodach réznito sie z powodu odmiennego podejscia do wiaczenia
PM do NCM. Réznice miedzy metodami dotyczyty réwniez uwzglednienia masy ITB w NCM.
NCM i LVM ocenione metodg zaproponowang przez Jacquier'a i wsp.33 oznaczono dolnym

indeksem (;): NCM;, LVM; i NCM,/LVM,. NCM i LVM ocenione metodg pdétautomatyczng

39



Hautvast’a i wsp.”> oznaczono dolnym indeksem (4): NCMy, LVMy i NCMy/LVMy.

Doktadne poréwnanie obu metod opisano w Tabeli 4 i zaprezentowano na Rycinach 1i 2.

Tabela 4, Roznice pomiedzy zastosowanymi w badaniu metodami oceny
mas warstwy scalonej (CLM), niescalonej (NCM) i catkowitej masy lewej komory (Lvm)**
Table 4. Differences between the methods of compacted (CLM), noncompacted (NCM)

and total left ventricular masses (LVM) estimation used in the study33’35

Metoda Hautvast i wsp.* Jacquier i wsp.*?
CLM Nie obejmuje PM Obejmuje PM (z mozliwoscig ich wykluczenia,

gdy w ocenie obserwatora sq nadmiernie

pofragmentowane)
PM Bezwzglednie wifgczone do | Wtaczone do CLM, lub NCM; (w zaleznosci od
NCMy stopnia ich pofragmentowania w subiektywnej

ocenie obserwatora)

Masa ITB BEZWZGLEDNIE BEZWZGLEDNIE WtACZONA do NCM,
WYKLUCZONA z NCMy
NCM Obejmuje: (i) mase beleczek | Obejmuje: (i) mase beleczek mie$niowych
miesniowych oraz (ii) mase PM | oraz (ii) mase ITB
Nie obejmuje: (i) masy ITB Nie obejmuje: (i) masy PM (PM mogq jednak
powieksza¢ NCM, w przypadku stwierdzonego

przez obserwatora ich istotnego

pofragmentowania)

Sposéb oceny NCM Zalezny od algorytmu Zalezny od obserwatora
llos¢ konturéw
2 3
zaznaczonych
LVM LVMy = CLMy + NCMy LVM; = CLM; + NCM;
(nie obejmuje mase ITB) (obejmuje mase ITB)

Kontur epikardialny | Na zewnetrznym zarysie Cayer Na zewnetrznym zarysie Cayer

Kontur endokar- Na wewnegtrznym zarysie Ciayer | Na wewnetrznym zarysie Ciayer

dialny (pierwszy) (odcinajgcy PM od Cayer) (obejmujacy jedynie dobrze wyksztatcone PM)
Kontur endokar- Brak Na szczytach beleczek migsniowych NCi,yer
dialny wewnetrzny (od strony swiatfa LV), odcinajacy NCiyer
(drugi) od Swiatta LV i krwi w niej krgzacej
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CLM — masa warstwy scalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular compacted layer mass);
(4) — ocena parametrow wg metody Hautvast’a i wsp.35 (ang. examined parameters estimated using Hautvast’s
et al” method); () — ocena parametrow wg metody Jacquier’a i wsp.33 (ang. examined parameters estimated
using Jacquier’s et al.” method); LV — lewa komora / lewokomorowy (ang. left ventricle / ventricular);
LVM — catkowita masa miesnia lewej komory (ang. total left ventricular mass); NCM — masa warstwy
niescalonej miesnia  lewej komory (ang. left ventricular  noncompacted layer  mass);
PM - mie$nie brodawkowate lewej komory (ang. left ventricular papillary muscles); NCyr — warstwa
niescalona miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompacted layer); Cper - Warstwa scalona migsnia
lewej komory (ang. left ventricular compacted layer); ITB — krew przestrzeni miedzybeleczkowej lewej komory
(ang. left ventricular intertrabecular blood pool)

CLM - left ventricular compacted layer mass; () — examined parameters estimated using Hautvast’s et al.”
method; (;) — examined parameters estimated using Jacquier’s et al.® method; LV — left ventricle / ventricular;
LVM — total left ventricular mass; NCM — left ventricular noncompacted layer mass; PM — left ventricular
papillary muscles; NCyq,e, — left ventricular noncompacted layer; Cyye, - left ventricular compacted layer;
ITB — left ventricular intertrabecular blood pool)
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4.2.2.1. Estymacja masy warstwy niescalonej i stosunku masy warstwy niescalonej do catkowitej

masy lewej komory wg metody opisanej przez Jacquier’a i wsp.*

Zgodnie z metoda Jacquier'a i wsp.>, na kazdej warstwie obrazujacej LV w projekg;ji
w osi krétkiej zaznaczono 3 kontury: , endokardialny i endokardialny
wewnetrzny (patrz Tabela 4 i Rycina 1). NCM; byfa wyliczona jako suma objetosci
poszczegdlnych warstw (objetos¢ warstwy beleczkowej) LV zawarta pomiedzy konturem
endokardialnym i endokardialnym wewnetrznym, przemnozona przez gestos¢ miesnia LV

1,05g/dm? (Vheartmusce)- LVM, byta oszacowana przez dodanie NCM; do CLM,.

Rycina 1. Schemat pomiaru masy warstwy niescalonej lewej komory metodg wg Jacquier’a i wsp.33

Figure 1. Scheme of left ventricular noncompacted layer mass assessment by Jacquier et al. 3

Kontur epikardialny (z6tty), endokardialny (niebieski),
endokardialny wewnetrzny (czerwony).

Epicardial (yellow), endocardial (blue), and interior
endocardial (red) contour.
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4.2.2.2. Estymacja masy warstwy niescalonej i stosunku masy warstwy niescalonej

do catkowitej masy lewej komory wg metody opisanej przez Hautvast’a i wsp.*

NCM, byta wyliczona przy uzyciu metody opisanej przez Hautvast’a i wsp.>,
a implementowanej w oprogramowanie firmy Philips, w procesie postprocessingu uprzednio
archiwizowanych obrazéw CMR. Metoda ta zakfadata umieszczenie jedynie 2 konturéw
na obrazach w projekcjach w osi krétkiej LV (przekréj poprzeczny):
i endokardialnego w sposéb niemalze identyczny jak opisany w metodzie Jacquier’a i wsp.>
z tg jednak réznicg, ze kontur endokardialny catkowicie i bezwzglednie odcinat PM
od Ciayer — patrz Rycina 2. Algorytm komputerowy réznicowat intensywnosc¢ sygnatu z tkanki
miesniowej oraz krwi wewngtrz wyznaczonego konturu endokardialnego bez udziatu
obserwatora. Nastepnie na podstawie réznicy miedzy objetoscia wyznaczong przez kontur
endokardialny a objetoscig krwi w komorze (po przemnozeniu przez VueartMuscle = 1,05g/dm3)
obliczono mase NCMy, wykluczajgc w ten sposdb mase ITB. W ten sposéb masy beleczek

mies$niowych i PM odpowiadaty NCMy.

Rycina 2. Schemat pomiaru masy warstwy niescalonej lewej komory metodg wg Hautvast’a i wsp.35

Figure 2. Scheme of left ventricular noncompacted layer mass assessment by Hautvast’s et al®

Kontur epikardialny (z6tty), endokardialny (niebieski).

Epicardial (yellow), endocardial (blue) contour.
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Szczegotowy opis metody wyliczania CLMy, NCMy, LVM:

1. sposéb wyliczenia CLMy: na podstawie lokalizacji obrysu konturu
we wszystkich warstwach w osi krétkiej LV podczas fazy koicowo-rozkurczowej cyklu
serca wyliczono objetos¢ zawierajgcg w sobie zaréwno standardowg EDV
jak i objetos¢ Ciyer; nastepnie w podobny sposéb na podstawie lokalizacji konturu
endokardialnego wyliczono jedynie standardowa objetosc EDV
(uwzgledniajagcg objetos¢ PM) — wartos¢ rdinicy w/w objetosci pomnozonej
Przez Yheartmuscle Stanowita CLMy

2. sposob wyliczenia NCMy: oszacowano objetos¢ LV skorygowang o objetosé beleczek
miesniowych (EDVy) uzywajac wyzej opisanego algorytmu Hautvast’a i wsp.‘:;5
wewnatrz konturu endokardialnego; w ten sposéb EDVy (EDV > EDVy) odpowiadata
tylko  objetosci krwi wewnagtrz LV w fazie koncowo-rozkurczowej.
NCMy byt oszacowany z rézinicy objetosci pomiedzy standardowg EDV a EDVy
pPOMNOZONEj Przez YeartMuscle-

3. Sposob wyliczenia LVMy: LVMy byta oszacowana przez dodanie NCMy do CLM .

4. Ostatecznie na podstawie wyliczonych wartosci mas obliczono procent masy

zajmowanej przez NCjayer Wg Wzoru: (NCMy/ LVMy) * 100%.

4.2.2.3. Ocena frakcji wyrzutowej lewej komory w badaniu rezconansem magnetycznym serca:

Standardowg EF wyliczono jako procent réznicy standardowych objetosci LV w fazie
koricowo-rozkurczowej (EDV) i koriczowo-skurczowej (ESV) obliczonych jako suma objetosci

warstw w osi krotkiej wg wzoru: (EDV — ESV)/ EDV.



4.3. Zebranie danych i analiza statystyczna

Surowe dane zostaty zebrane w bazie danych programu Microsoft Office Excel 2016
w sposéb anonimowy. Analize statystyczng wykonano przy uzyciu licencjonowanego
oprogramowania Statistica 13.3 (Statsoft Poland). Istotno$¢ statystyczng okreslono
jako p <0,05. Do oceny rozktadu uzyto testu Shapiro-Wilka. Do analizy wszystkich zmiennych
ciggtych o rozktadzie normalnym uzyto parametrycznego testu t-Student’a,
a wyniki zaprezentowano jako srednig + odchylenie standardowe (SD — ang. standard
deviation). Do analizy wszystkich zmiennych ciaggtych o rozktadzie innym niz normalny uzyto
nieparametrycznego testu U-Mann’a-Whitney’a, a wyniki zaprezentowano
jako mediane * rozstep miedzykwartylowy 25% - 75% (IQR — ang. interquartile range).
Do analizy zmiennych porzadkowych uzyto testu chi-kwadrat ()(2 — ang. chi-square test).
W celu ustalenia wartosci odciecia dla parametréw badanych zastosowano analize
statystyczng ROC. W pojedynczych przypadkach (dla NCM,/LVM,), celem ustalenia wartosci
odciecia odsetka prawidtiowej od patologicznej NCM,, uzyto goérnej wartosci (+95%)
przedziatu ufnosci (ClI — ang. confidence interval) ocenionego w grupie kontrolnej,
zgodnie z modyfikacja wartosci odciecia dla metody Jacquier'a i wsp.*® a zaproponowanej
po raz pierwszy przez Amzulescu i wsp.”* Ponadto w pracy uzyto analizy
korelacji Pearson’a i wieloczynnikowej analizy regresji do oceny wspotwystepowania i relacji
pomiedzy badanymi parametramia EF i EDV.

4.3.1. Ocena odtwarzalnosci i powtarzalnosci metod pomiaru masy warstwy niescalonej
mies$nia lewej komory — poréwnanie pomiedzy zastosowanymi metodami

> zostata

Ocena odtwarzalnosci uzyskanych wynikow metoda wg Hautvast’a i wsp.3
wykonana przez 2 niezaleznych i dos$wiadczonych badaczy metodg zaslepionej préby

na grupie 10 losowo wybranych badan CMR oséb z grupy LVNC. Ocena powtarzalnosci
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na tej samej 10 osobowej grupie zostata wykonana przez jednego i tego samego
obserwatora w odstepie czasowym 2 miesiecy. Odtwarzalnos¢ i powtarzalnos¢ wynikéw
zastosowanego  algorytmu oceniono za pomocg wspodtczynnika  zmiennosci
(CoV — ang. coefficient of variation), jako ilorazu SD réznic i Sredniej, i wspdtczynnika korelacji
wewnatrzklasowej (ICC — ang. intraclass correlation coefficient). ICC obliczono przy uzyciu
modelu absolutnej zgodnosci dla powtarzalnosci oraz modelu spdjnosci dla odtwarzalnosci
wynikéw. Wartosci CoV <5% uznano za bardzo zgodne, od 5 do 10% za zgodne,
od 10 do 20% za akceptowalne, a >20% za niezgodne. Wartosci ICC <0,5 uznano za mato,
od 0,5 do 0,75 za umiarkowanie, od 0,75 do 0,9 za wysoko, a >0,9 za bardzo wysoko

wiarygodne.66

W celu poréwnania wartosci wynikow NCMy i NCMy/LVMy z odpowiednimi wynikami
uzyskanymi metoda wg Jacquier’a i wsp.33, w/w kalkulacje powtarzalnosci i odtwarzalnosci

zastosowano réwniez do oceny NCM; i NCM,/LVM,;, a wyniki poréwnano.
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5. Wyniki

5.1. Charakterystyka obrazowa funkcji lewej komory oraz ocena
jednorodnosci grupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory
w echokardiografii przezklatkowej

Na podstawie danych klinicznych z bazy danych Szpitala Uniwersyteckiego
Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego wytoniono grupe 112 pacjentéw z uprzednio
wykonanym badaniem TTE i postawionym prawdopodobnym rozpoznaniem: LVNC 63 osoby
(kryteria wg Jenni’ego i wsp.?’) i nDCM 26 o0séb, oraz grupe kontrolna ztozong z oséb
potencjalnie zdrowych (poddanych badaniu CMR z innej niz kardiologiczna
lub niepotwierdzonej kardiologicznej przyczyny) 23 osoby. W/w grupe poddano ponownej
analizie TTE i klinicznej oceniajgc dalszg dostepng i mozliwg do uzyskania historie choroby
pacjentéw, m. in. dostepne obrazy CMR. W grupie LVNC wyniki badania CMR
przeanalizowano u 30 os6b (49% grupy LVNC). Na jej podstawie wykluczono z dalszej analizy
badania oséb: (i) z klinicznie watpliwym rozpoznaniem, (ii) niedajgce sie jednoznacznie
zakwalifikowa¢ do grup, (iii) ze stwierdzonymi innymi istotnymi klinicznie chorobami
kardiologicznymi (np. choroba wiericowa) mogacymi potencjalnie wptywaé na wyniki analizy
obrazow CMR, o ktérych nie byto wiadomo podczas stawiania wstepnego rozpoznania,
(iv) z obrazami TTE zawierajgcymi artefakty uniemozliwiajgce doktadng ocene radiologiczng,
ktore w sposob istotny moglyby wptyngé na wyniki analizy, (v) niepotwierdzonym
rozpoznaniem lub zmiang rozpoznania po badaniu CMR, (vi) niespetnionym kryterium
kwalifikacji do grup. Ostatecznie do dalszej analizy zakwalifikowano grupe 93 badan
echokardiograficznych oséb z rozpoznaniem: LVNC 49 osdéb i nDCM 24 osdb, a ponadto
grupe kontrolng ztozong z 20 os6b. Schemat przedstawiajgcy proces kwalifikacji do grup

przedstawiono na Rycinie 3.
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Rycina 3. Schemat kwalifikacji do grup przy uzyciu echokardiografii przezklatkowej (TTE)

Figure 3. Group qualification scheme using transthoracic echocardiography (TTE)

Populacja badana
112 os.

Wstepna kwalifikacja do grup na podstawie uprzednio postawionych rozpoznarn

LVNC 63 os.
nDCM 26 os.
Grupa kontrolna 23 os.

Reanaliza ocbrazow TTE i weryfikacja kliniczna historii medycznejf

/ Wykluczenia i przyczyny: \

1. Watpliwosci diagnostyczne:
LVNC 5 os.
nDCM 2 os.
Grupa kontrolna 1 os.
2. Wspofistniejace inne istotne choroby serca:
LVNC 4 os.
3. Artefakty obrazowe:

LVNC 3 os

\ Grupa kontrolna 1 os:/

Zmiana kwalifikacji do grup po weryfikacji
rozpoznania m.in. w badaniu CMR:

1.z LVNC do nDCM: 3 os.
2.Z2nDCM do LVNC: 1 os.

Ostateczny ksztait grup badanych

\

LVNC 49 os nDCM 24 os. Grupa kontrolna 20 os.
44 + 19 |at 55 + 16 lat, 55 +16 lat

55% pte¢ meska | 67% piec meska 40% pte¢ meska

\ /

LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction
cardiomyopathy); nDCM — niewiencowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative
cardiomyopathy); TTE — echokardiografia przezklatkowa (ang. transthoracic echocardiography)

LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy; nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy;
TTE — transthoracic echocardiography



5.1.1. Analiza podstawowych parametrow obrazowych grupy z kardiomiopatia
z niescalenia mie$nia lewej komory w poréwnaniu do grupy z niewiencowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowg i grupy kontrolnej

Podstawowg charakterystyke obrazowg catej grupy LVNC w TTE w pordédwnaniu
do grupy nDCM i kontrolnej przedstawiono w Tabeli 5. Sredni wiek oséb w grupie LVNC
wynosit 44 + 19 lat z przewaga ptci meskiej (55%) i srednig powierzchnig ciata 1,83 + 0,22m.
Grupe charakteryzowata tendencja do poszerzonej jamy LV zaréwno w wymiarze
skurczowym jak i rozkurczcowym oraz obnizona globalna funkcja skurczowa LV oceniona
za pomocq EF wzgledem wartosci prawidtowych.

Uzyskane wyniki grupy LVNC poréwnano z wynikami grup nDCM i kontrolne;j.
Grupy nie roéznity sie istotnie wzgledem ptci i BSA. Grupa LVNC charakteryzowata sie
mfodszg populacjq osob w stosunku do grupy nDCM, a w przypadku innych réznigcych sie
istotnie parametrow, w grupie LVNC osiggaly one wartosci posrednie miedzy grupq
kontrolng i nDCM. Dotyczyto to szczegdlnie objetosci LV zarowno rozkurczowej
jak i skurczowej, EF, LAVI ze wskazaniem jednak na jedynie graniczng istotnos¢ (p 0,05)
w przypadu LVNC i nDCM, a ponadto w funkcji skurczowej RV ocenionej za pomocg GLSgy,
szacowanego cisnienia w RV, E/e’ oraz dyssynchronii Srédkomorowe] ocenionej za pomocg

PSD. TAPSE i Sgy’ réznicowaty jedynie grupe LVNC z kontrolna.
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Tabela 5. Podstawowa charakterystyka echokardiograficzna grupy z kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej

komory (LVNC) w poréwnaniu z grupg z kardiomiopatig rozstrzeniowg (nDCM) i grupg kontrolng

Table 5. Basic echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy group

(LVNC) in comparison to the non-ischemic cardiomyopathy group (nDCM) and the control goup

Parametr

Wiek [lata]
Pte¢ [meska]

BSA [m2]

Opuszka aorty [mm]

IVS [mm]

PW [mm]
LVEDd [mm]
LVESd [mm]
LVLd 4Ch [mm]
EF (%]

EDV [ml]
EDVI [ml/m2]
ESV [ml]
LAvol [ml]
LAVI [ml/m2]
RAA [cm2]
RVID [mm]

RVSP [mmHg]

LVNC
n=49

44 19
27 (55%)
1,83+ 0,22

33+4

8
(7 - 10)
9
(8 - 10)

59+11

48 +13

86
(80 — 95)
39
(28 - 50)

182+ 78

91
(66 — 125)
89
(61— 158)
60
(41 - 83)

35+15

14
(12 - 18)
34
(29 - 41)

27 £10

Grupa
kontrolna
n=20

36+ 15
8 (40%)
1,85+0,17

31+3

9
(8 - 10)
9
(8 - 10)

46 +7

29+6

81
(73 - 84)
63
(61— 66)

96 * 26

50
(41 - 60)
34
(28 — 44)
49
(39 - 61)

26+6

16
(13 -17)
30
(25 - 38)

16+5

P

LVNC vs.

Kontrola

0,163
0,255"
0,704
0,149
0,230
0,901°
<0,001
<0,001
0,002"
<0,001"
<0,001
<0,001"
<0,001"
0,105
0,022
0,928
0,107

0,010

nDCM
n=24

55+ 16
16 (67%)
1,92+ 0,18

33+%5

9
(7 - 10)
10
(9-11)

69+9

60 + 11

97
(90 — 103)
28
(22 -37)

266 + 80

119
(112 — 174)
170
(138 —239)
77
(57 - 106)

45+ 18

15
(12 - 19)
38
(29 - 44)

39+7

P

LVNC vs.
nDCM

0,017
0,345
0,172
0,490
0,252"
0,116
<0,001
0,001
<0,001
0,003
<0,001
0,002
<0,001
0,027
0,050
0,441
0,246

<0,001
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GLSgv [%] 18 22,5 . 12,5 .
(21--11) (24--200 %901 (450-90 %012

Sev' [em/s] 1243 1442 0,003 1143 0,428

TAPSE [mm] 19 26 . 17 .
(17-23) | (327 <0001 ] 0,182

E [cm/s] 75 70 * 76 *
60—85) | (63-85) | 843 60-o01) | 99

A [cm/s] 47 50 * 62 o
(40 - 60) (40 — 61) 0,441 (43 — 86) R

DT [ms] 162 188 . 142 .
(130-191) | (158-246) | %043 (116-216) | 2%

E/e 1046 62+1,3 0,015 14+8 0,013

RR [ms] 875 885 * 833 *
(790-960) | (820-980) | > | (770-875) | %7

DFP/RR 51+11 56+ 8 0,066 47 +13 0,273

LV-RVPEP [ms] 10 9 . 23 .
(5-28) (0-14) 0,105 (4 - 55) e

PSD [ms] 53 36 * 72 *
(42 -77) (34 — 41) 0,002 (59 -103) S

Dane przedstawiono jako $rednia + odchylenie standardowe (SD — ang. standard deviation) lub jako mediana
z zakresem miedzykwartylowym 25% — 75% (IQR — ang. interquartile range) w przypadku rozktadu innego
niz normalny. Poréwnanie istotnosci statystycznej testem U-Mann’a-Whitney’a oznaczono (*), a (*) testem chi-
kwadrat. LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction
cardiomyopathy); nDCM — niewiencowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative
cardiomyopathy); BSA — powierzchnia ciata (ang. body surfice area); EDV — objetos¢ pdznorozkurczowa lewej
komory (ang. left ventricular end-diastolic volume); ESV — objetos¢ podinoskurczowa lewej komory
(ang. left ventricular end-systolic volume); EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection
fraction); IVS — grubos¢ przegrody miedzykomorowej w rozkurczu w projekcji przymostkowej w osi dtugiej
(ang. inter-ventricular septum diameter); LAvol — objetos¢ lewego przedsionka w okresie pdznoskurczowym
(ang. left atrial volume); LAVI — objetos¢ lewego przedsionka w okresie podznoskurczowym indeksowana
do powierzchni ciata (ang. left atrial volume index); LV-RVPEP — rdznica pomiedzy lewo- i prawokomorowym
czasem przedwyrzutowym ocenianym technikg doplera pulsacyjnego (ang. left to right ventricular pre-ejection
period); LVEDd - wymiar rozkurczowy lewej komory w projekcji przymostkowej w osi diugiej
(ang. left ventricular end-diastolic diameter); LVEDd — wymiar rozkurczowy lewej komory w projekcji
przymostkowej w osi dtugiej (ang. left ventricular end-diastolic diameter); LVESd — wymiar skurczowy lewej
komory w projekcji przymostkowej w osi dtugiej (ang. left ventricular end-systolic diameter);
PSD — dyspersja maksymalnego skurczowego odksztatcenia podtuznego segmentow lewej komory
(ang. left ventricular peak strain dispersion); RAA — powierzchnia prawego przedsionka (ang. right atrial area);
RVID - wymiar drogi naptywu prawej komory (ang. right ventricular inflow tract diameter);
TAPSE — wielko$¢ przesuniecia dokoniuszkowego bocznej czesci pierscienia trojdzielnego w skurczu
(ang. tricuspid annular plane systolic excursion); GLSg, — odksztatcenie podtuzne prawej komory
(ang. right ventricular longitudinal strain); PW — grubo$¢ Sciany tylnej lewej komory w rozkurczu w projekcji
przymostkowej w osi dtugiej (ang. posterior wall diameter); DTE — czas deceleracji fali E wczesnego naptywu
mitralnego (ang. E-wave deceleration time); E — predko$¢ rozkurczowa fali E naptywu mitralnego
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(ang. maximal E-wave velocity); A — maksymalna predkos¢ fali A naptywu mitralnego (ang. maximal A-wave
velocity); Sgy’ — maksymalna predkos¢ tkankowej fali skurczowej podstawnego segmentu wolnej Sciany prawej
komory oceniana metoda spektralnego doplera tkankowego (ang. right ventricular S-wave
peak velocity — tissue Doppler)

Data are presented as mean + SD or median with IQR (25% — 75%) in case other than a normal distribution.
(*) marked the level of significance of comparisons by the U-Mann-Whitney test for non-parametric variables,
and (%) by the chi-square test. LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy; nDCM — non-ischemic
dilative cardiomyopathy; BSA — body surfice area; EDV — left ventricular end-diastolic volume;
ESV — left ventricular end-systolic volume; EF — left ventricular ejection fraction; IVS — inter-ventricular septum
diameter; LAvol — left atrial volume; LAVI — left atrial volume index; LV-RVPEP — left to right ventricular pre-
ejection period; LVEDd — left ventricular end-diastolic diameter; LVESd — left ventricular end-systolic diameter;
PSD — left ventricular peak strain dispersion; RAA — right atrial area; RVID — right ventricular inflow tract
diameter; TAPSE — tricuspid annular plane systolic excursion; GLSg, — right ventricular longitudinal strain;
PW — posterior wall diameter; DTE — E-wave deceleration time; E — maximal E-wave velocity;
A —maximal A-wave velocity; Sy’ — right ventricular S-wave peak velocity — tissue Doppler
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5.1.2. Zaawansowana segmentarna analiza funkcji skurczowej lewej komory grupy
z kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory w porédwnaniu do grupy
z niewiencowopochodng kardiomiopatig rozstrzeniowgq i grupy kontrolnej

Zaawansowang ocene funkcji skurczowej LV catej grupy LVNC w TTE w pordéwnaniu
do grupy nDCM i kontrolnej przedstawiono w Tabeli 6. Analiza miedzygrupowa ujawnita
istotne statystycznie rdznice w LS praktycznie wszystkich segmentdéw, z wyjgtkiem segmentu
koniuszkowego dolnego pomiedzy grupami LVNC i nDCM, dla ktérego obserwowano jedynie
tendencje do istotnosci réznic (p 0,051). Podobnie jak to miato miejsce w przypadku
podstawowych parametrow TTE, tak i w tym przypadku mozina zauwaiyé¢ tendencje
do plasowania sie wartosci LS poszczegdlnych segmentéw LV w grupie LVNC pomiedzy
wartosciami grupy kontrolnej i nDCM.

W przypadku odksztatcenia okreznego LV, istotnosc statystycznq osiggnety jedynie
wartosci ROT e i TWIST,y pomiedzy grupq LVNC i kontrolnq. Nie obserwowano natomiast
istotnych rdznic pomiedzy wartosciami w/w parametrow miedzy grupami LVNC i nDCM.
Nie obserwowano réwniez istotnych réznic w ROTpase pomiedzy grupami.

W przypadku zjawiska RBR zaobserwowano istotne roinice pomiedzy wyiszq
czestoscig jego wystepowania w grupie LVNC w poréwnaniu do grupy nDCM
czy kontrolnej. Nalezy zauwazy¢, ze tylko w przypadku grupy LVNC zjawisko RBR przybierato
zarowno kierunek zgodny z ruchem wskazéwek zagara (clockwise) jak i przeciwny
(counterclockwise). W grupie nDCM obserwowano jedynie zjawisko RBR o kierunku

zgodnym z ruchem wskazéwek zegara.
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Tabela 6. Charakterystyka echokardiograficzna grupy z niescaleniem miesnia lewej komory (LVNC)
w poréwnaniu do grup z kardiomiopatig rozstrzeniowg (nDCM) i kontrolnej, przy zastosowaniu techniki
$ledzenia markerdow akustycznych

Table 6. Echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction group (LVNC) in comparison

to the non-ischemic cardiomyopathy group (nDCM) and the control goup, using the speckle tracking technique

Parametr LVNC Grupa P nDCM P
n=49 kontrolna LVNC vs. n=24 LVNC vs.
n=20 Kontrola nDCM
ROTbase [°] '3;4 '3,6 * -3,5 *
(60-24) (75-00 7% | (46--10 2H°
RoTapex [°] 0,5 10,5 * '0,5 *
(37-50) | (86-125) | 0001 | (4, 50 | 988
TWISTy [] 42 12,8 . 2,9 .
(21-84) (9,8—210) 0001 (1,0-60 @ 8%
RBR'
21 (43%) 0 (0%) <0,001" 3 (13%) 0,009
GLS3ch (%) 11 220 . 7 .
(18--7)  (21--19) 0001 (10--5 0003
0,
GLSacn (%) -12+6 20+2 <0,001 7+4 0,001
GLSch (%) 112 21 . 8 .
(19--8  (23--19 %0 (1_g 0092
0,
GLSavg (%) 12+6 21+2 <0,001 8+4 0,001
LSgs [%] -7 15 . 3 .
(14--3)  (15--13) %% (6-0 %09
LSws [%] 210 -19 . 5 .
(16--5) | (20--17) | <%0% (8--3 | %9
0,
LSas [%] -13+8 23+5 <0,001 9+7 0,024
0,
LSe. [%] 11+8 -18+3 <0,001 5+7 0,001
LSw [%] 113 21 . -6 .
(186 (2219 <0001 o 0,001
LS. [%] 113 223 . 7 .
(18--10) | (26--200 | %' | (1a-.4 | 007
LSg [%] 125 119 . -7 .
(19--5)  (21--17) %% (9--ay  %0%
LS [%] -12 21 . 6 \
(20--6) | (22--19 & <%0% (0-3) | %0%
LS [%] 214 225 . 210 .
(20--8)  (20--23 %% (14 OO
LSen [%] 11 217 . 8 \
(17--7) | (19--18) | 007 (14-2) | %018
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LSma [%] -14 -21 * -6

< *
(-20--7) (-22--19) S (-10-2) 0,004
0,
LSaa [%] 128 2544 <0,001 846 0,03
LSer [%] -12 -19 * 7 .
(-17 --8) (-21--17) R (-12-2) 0,002
0,
LSwe [%] 12+8 19+2 <0,001 5t6 0,002
()
LSgas [%] -10+8 16 + 4 0,002 4+6 0,003
0,
LSwas [%] 12438 21+4 <0,001 8+5 0,010

Dane przedstawiono jako Srednia + odchylenie standardowe (SD — ang. standard deviation) lub jako mediana
z zakresem miedzykwartylowym 25% — 75% (IQR — ang. interquartile range) w przypadku rozktadu innego
niz normalny. Poréwnanie istotnosci statystycznej testem U-Mann’a-Whitney’a oznaczono (*), testem
chi-kwadrat (¥). LVNC — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction
cardiomyopathy); nDCM — niewiencowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative
cardiomyopathy); LV — lewokomorowy / lewej komory (ang. left ventricular); LS — szczytowe skurczowe
odksztatcene podtuzne (ang. peak systolic longitudinal strain); BA — segment podstawny przedni (ang. basal
anterior segment); BAS — segment podstawny przednio-przegrodowy (ang. basal antero-septal segment);
Bl — segment podstawny dolny (ang. basal inferior segment); BL — segment podstawny boczny
(ang. basal lateral segment); BP — segment podstawny tylny (ang. basal posterior segment);
BS — segment podstawny przegrodowy (ang. basal septal segment); MA — segment Srodkowy przedni
(ang. middle anterior segment); MAS — segment Srodkowy przednio-przegrodowy (ang. middle antero-septal
segment); Ml — segment srodkowy dolny (ang. middle inferior segment); ML — segment Srodkowy boczny
(ang. middle lateral segment); MP — segment S$rodkowy tylny (ang. middle posterior segment);
MS — segment Srodkowy przegrodowy (ang. middle septal segment); AA — segment koniuszkowy przedni
(ang. apical anterior segment); Al — segment koniuszkowy dolny (ang. apical inferior segment);
AL — segment koniuszkowy przednio-boczny (ang. apical lateral segment); AS — segment koniuszkowy
przegrodowy (ang. apical septal segment); ROT,,. — stopien szczytowe] rotacji 6 segmentéw podstawnych
lewej komory w fazie koncowoskurczowej (ang. degree of rotation of 6 left ventricular basal segments of left
ventricle in end-systole); ROT,,ex — stopier rotacji 4 segmentéw koniuszkowych lewej komory w fazie
koncowoskurczowej (ang. degree of rotation of 4 left ventricular apical segments of left ventricle
in end-systole); TWIST,, — rdznica pomiedzy stopniem rotacji segmentow koniuszkowych i podstawnych
na szczycie skurczu lewej komory (ang. difference between LV peak apical rotation and LV peak basal rotation);
RBR — skurczowa jednoimienna rotacja 6 segmentow podstawnych i 4 segmentow koniuszkowych lewej
komory (ang. left ventricular rigid / solid body rotation); GLS,cy — maksymalne skurczowe odksztatcenie
podfuzne segmentow lewej komory w projekcji dwujamowej koniuszkowej (ang. global peak systolic
longitudinal strain in apical 2-chamber view); GLS;cy — maksymalne skurczowe odksztatce podtuzne segmentéw
lewej komory w projekcji trojjamowej koniuszkowe] (ang. global peak systolic longitudinal strain in apical
3-chamber view); GLS,cy — maksymalne skurczowe odksztatce podtuzne segmentéw lewej komory w projekcji
czterojamowe] koniuszkowej (ang. global peak systolic longitudinal strain in apical 4-chamber view);
GLS,; — udredniona wartos¢ maksymalnego skurczowego odksztatcenia podiuznego wszystkich segmentéw
lewej komory (ang. average global peak systolic longitudinal strain). w przypadku grupy LVNC 19 przypadkow
RBR miato kierunek zgodny z ruchem wskazowek zegara, jedynie w 2 przypadkach w podgrupie LVNCy kierunek
byt przeciwny. W grupie nDCM wszystkie przypadki RBR miaty kierunek zgodny z ruchem wskazowek zegara.
Wszystkie grupy roznity sie istotnie wzgledem wystepowania zjawiska RBR na poziomie p <0,001
(LVNC vs. nDCM vs. grupa kontrolna).
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Data are presented as mean * SD or median with IQR 25% — 75% in case other than a normal distribution.
(*) marked the level of significance of comparisons by the U-Mann-Whitney test for non-parametric variables.
LVNC - left ventricular noncompaction cardiomyopathy;, nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy;
LV — left ventricular, LS — peak systolic longitudinal strain, BA — basal anterior segment;
BAS — basal antero-septal segment; Bl — basal inferior segment; BL — basal lateral segment;
BP — basal posterior segment; BS — basal septal segment; MA — middle anterior segment; MAS — middle antero-
septal segment; Ml — middle inferior segment; ML — middle lateral segment; MP — middle posterior segment;
MS - middle septal segment; AA — apical anterior segment; Al — apical inferior segment;
AL — apical lateral segment; AS — apical septal segment; ROT,,s. — degree of rotation of 6 left ventricular basal
segments of left ventricle in end-systole; ROT,,.x — degree of rotation of 4 left ventricular apical segments in
end-systole; TWIST,, — difference between LV peak apical rotation and LV peak basal rotation;
RBR — left ventricular rigid / solid body rotation; GLS,q, — global peak systolic longitudinal strain in apical
2-chamber view; GLS;,; — global peak systolic longitudinal strain in apical 3-chamber view;
GLS,cn — global peak systolic longitudinal strain in apical 2-chamber view; GLS,,, — average global peak systolic
longitudinal strain. 'For the LVNC group, 19 cases of the RBR were clockwise, only in 2 cases in the LVNCy
subgroup the direction of the RBR was counterclockwise. In the nDCM group, all RBR cases were clockwise.
All  groups differed significantly relative to the occurrence of the RBR at p <0.001
(LVNC vs. nDCM vs. control group).
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5.1.3. Analiza podstawowych parametréw obrazowych podgrupy z niescaleniem mie$nia
lewej komory z nieposzerzong jamg lewej komory w poréwnaniu do grupy kontrolnej

Obserwujac (i) plasowanie sie wartosci poszczegdlnych parametréw TTE pomiedzy
odpowiadajgcymi im wartosciami parametrow grup nDCM i kontrolnej, (ii) obserwujac
réznice w objetosci LV i jej EF pomiedzy badanymi grupami oraz (iii) biorgc pod uwage
watpliwosci dotyczace réznicowania nDCM z LVNC w przypadku rozstrzeni lewej komory,
wyodrebniono 2 subpopulacje oséb w grupie LVNC:

(i) LVNC z prawidtowg objetoscig jamy LV, zwang dalej niescaleniem miesnia lewej
komory z nieposzerzonq lewq komorg (LVNCy)

(i) LVNC z rozstrzenig LV, zwang dalej kardiomiopatiq z niescalenia miesnia lewej
komory z poszerzong lewq komorq (LVNCpcy)

Podstawowg charakterystyke obrazowag podgrupy LVNCy w TTE w porédwnaniu
do grupy kontrolnej przedstawiono w Tabeli 7. Sredni wiek oséb w podgrupie LVNCy wynosit
33 + 13 lat bez przewagi ptci (mezczyzni 50%) a Srednia powierzchnia ciata 1,81 + 0,25m>.
Grupe charakteryzowata tendencja do poszerzonej jamy LV zarowno w wymiarze
skurczowym jak i rozkurczowym oraz obnizona globalna funkcja skurczowa LV oceniona
za pomocq EF wzgledem wartosci prawidtowych.

Uzyskane wyniki podgrupy LVNCy poréwnano z wynikami grup kontrolnej.
Grupy nie roznity sie istotnie wzgledem pfci i BSA oraz wieku. Podgrupa LVNCy
charakteryzowata sie natomiast istotnie wiekszym wymiarem LV (szerokosci i objetosci
zaréowno w wymiarze skurczcowym jak i rozkurczowym), obnizonq EF i TAPSE,

oraz wiekszym RVSP w poréwnaniu z grupq kontrolng.
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Tabela 7. Podstawowa echokardiograficzna charakterystyka podgrupy z niescaleniem miesnia lewej komory
z nieposzerzong jama lewej komory (LVNCy) w poréwnaniu do grupy kontrolnej
Table 7. Basic echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction subgroup

with a normal-range left ventricle (LVNCy) in comparison to the control goup

Parametr LVNCy Grupa kontrolna P
n =24 n =20
Pte¢ [meska] 12 (50%) 8 (40%) 0,507
BSA [m2] 1,81+ 0,25 1,85+0,17 0,546
Aortic bulb. [mm] 31+3 31+3 0,962
IVS [mm] 8 ° :
7o — 0,078
PW [mm] 9 9 "
[8 - 10] [8-10] 074
LVEDd [mm] 51+6 46 + 7 0,016
LVESd [mm] 3845 29+6 <0,001
LVLd 4Ch [mm] 83 81 *
[79 — 86] [73 - 84] 0318
EF [%] 51 e "
[48 — 56] [61 - 66] <0,001
EDV [ml] 122+ 25 9 + 26 0,001
EDVI [ml/m2] 66 50 *
[54 — 82] [41 - 60] <0.001
ESV [ml] 60 34 *
[45 - 71] [28 - 44] =000
LAvol [ml] 44 49 '
[30 - 58] [39 - 61] 0377
LAVI [ml/m2] 26 + 10 26+6 0,913
RAA [cm2] 14 16 *
[11 - 16] [13-17] 0135
RVID [mm] 32 30 :
[27 - 37] [25 - 38] O
RVSP [mmHg] 22 +5 16+5 0,031
GLSgy [%] -20 s :
23 --20] [-24 --20] o0
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Srv' [cm/s] 12
+

[11-15] 14 +£2 0,109
TAPSE [mm] 22 26 @

[20 - 24] [23 - 27] 0,005
E [cm/s] 75 70 *

[60 — 80] [63 — 85] 0.764
A [cm/s] 49 50 *

[41 - 59] [40 - 61] 0,565
DT [ms] 181 188 *

[160 — 194] [158 — 246] 0,456
E/e 59+1,1 62+1,3 0,553
RR [ms] 900 885 *
[830 —980] [820 —980] 0,817
DFP/RR 569 568 0,932
LV-RVPEP [ms] 10 9 0,338*
[5-12] [0—14]

PSD [ms] 44 36 0,610*

[427 — 53] [34 — 41]
Skréty jak w Tabeli 5. LVNCy - niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle)

Abbreviations as in Table 5. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle



5.1.4. Zaawansowana analiza segmentarnej funkcji skurczowej lewej komory grupy
z niescaleniem miesnia lewej komory z nieposzerzong jamga lewej komory w poréwnaniu
do grupy kontrolnej

Analiza echokardiograficzna przy wykorzystaniu techniki 2D-STE ujawnita istotne
statystycznie rozinice w GLS,,, rowniez w kontekscie wszystkich badanych projekcji
(2-, 3-, 4CH), oraz LS wszystkich segmentow koniuszkowych LV, a ponadto segmentow
srodkowego bocznego i podstawnego tylnego, z rysujacg sie wyrazng tendencja do nizszych
(matematycznie wyzszych) wartosci w grupie LVNCy wzgledem grupy kontrolnej.

W przypadku odksztatcenia okreznego LV, istotnosc¢ statystyczng osiggajq jedynie
roznice w wartosciach ROTgpex i TWIST,y pomiedzy grupg LVNCy i kontrolna.
Nie obserwowano istotnych réznic w ROTpase pomiedzy grupami. Obserwacja ta jest zbiezna
z wynikami uzyskanymi dla catej grupy LVNC. Szczegdtowe zestawienie réznic pomiedzy

grupami LVNCy i grupy kontronej przedstawiono w Tabeli 8.
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Tabela 8. Charakterystyka echokardiograficzna podgrupy z niescaleniem mieénia lewej komory z nieposzerzong

lewa komorg (LVNCy) w pordwnaniu do grupy kontrolnej, przy zastosowaniu techniki $ledzenia markeréw

akustycznych

Table 8. Echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction subgroup with a normal-range

left ventricle (LVNCy) in comparison to the control goup, using the speckle tracking technique

Parametr

ROThase [°]
ROTapex [°]
TWISTy [°]
RBR
GLS3cH (%)
GLS4ch (%)
GLS,cH (%)
GLSavg (%)
LSes [%]
LSwms [%]
LSas [%]
LSg. [%]
LSmc [%]
LSac [%]
LSg [%]
LSwi [%]
LSai [%]

LSga [%]

LVNCy
h=24

-3,2

['6r0 - '1r4]

4,3
[0,0-9,0]
7,0
[3,9-11,7]

7 (29%)

-18
[-20--15]

-16+4

-19
[-21 - -16]

-17+3

-15
[-16 — -12]
-17
[-19 — -15]

-18+6

-17 4

-17,5
[-20 — -14]
-18
[-21 —-14]
-19
[-21 - -15]
-20
[-21 - -17]
-20
[-23 - -18]
-17
[-19 — -16]

Grupa kontrolna

n=20
-3,6
[-7,5-0,0]
10,5
[8,6 —12,5]
12,8
[9,8 —21,0]

0 (0%)

-20
[-21 - -19]

-20+2

21
[-23 —-19]

-21+2

-15
[-15 — -13]
-19
[-20 —-17]

-23 %5

-18+3

21
[-22 - -19]
23
[-26 — -20]
-19
[-21 —-17]
21
[-22 - -19]
-25
[-29 — -23]
-17
[-19 — -14]

P

0,977
0,001"
0,004
<0,005*
0,049
<0,001
0,017
0,004

0,835
0,089

0,004

0,156

0,008"
<0,001"
0,420

0,120
<0,001

0,797"
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LSma [%] -19 -21

[-22 --14] [-22 --19] %206
()
LSaa [%] 18+6 -25+4 <0,001
LSgp [%] -17 -19 -
[-19 —-12] [-21--17] 0,020
0,
LSwe [%] 18 +5 -19+2 0,415
[+)
LSgas [%] 16+6 -16+4 0,852
0,
LSmas [%] -18+5 21+4 0,062
Skréty jak w Tabeli 6. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle). W podgrupie LVNCy zjawisko RBR
wystepowato w 7 przypadkach, w tym 5 przypadkach w kierunku wskazéwek zegara a 2 pozostatych w kierunku
przeciwnym.

Abbreviations as in Table 6. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle.
In the LVNCy subgroup the RBR phenomenon occured in 7 cases, including 5 cases in the clockwise direction
and 2 in the counterclockwise direction.
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5.1.5. Analiza podstawowych parametrow obrazowych podgrupy z kardiomiopatia
z niescalenia mies$nia lewej komory z poszerzong jamg lewej komory w porédwnaniu
do grupy z niewiencowopochodng kardiomiopatig rozstrzeniowg

Podstawowg charakterystyke obrazowg podgrupy LVNCpcy W TTE w pordwnaniu
do grupy nDCM przedstawiono w Tabeli 9. Sredni wiek oséb w grupie LVNCpcm Wynosit
54 + 18 lat z przewaga pfci meskiej (mezczyini 63%) a Srednia powierzchnia ciata
1,85+ 0,19m’.

Uzyskane wyniki grupy LVNCpem poréwnano z wynikami  grup nDCM.

Grupy nie réznily sie istotnie wzgledem zadnego z ocenianych parametréow.
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Tabela 9. Podstawowa echokardiograficzna charakterystyka podgrupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia
lewej komory z poszerzong jama lewej komory (LVNCpcm) W poréwnaniu do grupy z niewieicowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowg (nDCM)

Table 9. Basic echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy

subgroup with enlarged left ventricle (LVNCpcy) in comparison to the non-ischemic dilative cardiomyopathy

goup (nDCM)
Parametr LVNCpcm nDCM P
nh=25 n=24
Wiek [lata] 54 + 18 55+ 16 0,850
Pte¢ [meskal 15 (63%) 16 (67%) 0,628
BSA [m2] 1,85 0,19 1,92 +0,18 0,291
AoBulb [mm] 34 +5 33+5 0,579
IVS [mm] 9 9 :
[7 - 10] [7-10] 0,736
PW [mm] 10 10 ’
[8 - 10] [9-11] 0,332
LVEDd [mm] 67 + 8 69+9 0,386
LVESd [mm] 59 +9 60 + 11 0,918
LVLd 4Ch [mm] 94 97 *
[86 — 99] [90 - 103] N
EF [%] 28 28 ’
[22 - 30] [22-37] 0,478
EDV [ml] 239 + 67 266 + 80 0,210
EDVI [ml/m2] 125 119 0,699
[105 - 156] [112 - 174] ’
ESV [ml] 158 170 :
[139 - 215] [138 - 239] 022
LAvol [ml] 82 77 :
[66 — 100] [57 - 106] 0727
LAVI [ml/m2] 47 +11 45+ 18 0,771
RAA [cm2] 16 15 *
[14 - 21] [12 -19] 043t
RVID [mm] 38 38 *
[31 - 44] [29 - 44] 0942
RVSP [mmHg] 33+ 10 39+7 0,086
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GLSgy [%] -11,0 -12,5

[-13,0 = 7,0] [150--9,0 @ 373
Swv' [cm/s] 10+3 11+3 0,463
TAPSE [mm] 17 17 \
(15— 19] (14— 21] U
E [cm/s] 70 76
(59 — 97] [60 = 91] pele
A [cm/s] 47 62
(34— 70] [43 — 86] 0,120
DT [ms] 127 142 .
[110 — 170] 116-216] | 448
E/e 14+6 14 +8 0,842
RR [ms] 840 833 .
[741 - 952] (770—875] | 922
DFP/RR 45 + 10 47 +13 0,588
LV-RVPEP [ms] 26 23 \
[4-50] -ssp | 77
PSD [ms] 78 72 *
(68— 103] s9-103] @ &>

Skréty jak w Tabeli 5. LVNCpcpm — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle);
nDCM — niewiericowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy)

Abbreviations as in Table 5. LVNCpey, — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged
left ventricle; nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy



5.1.6. Zaawansowana analiza segmentarnej funkcji skurczowej lewej komory grupy
z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory z poszerzong jama lewej komory
w poréwnaniu do grupy z niewieicowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowa

Analiza TTE przy wykorzystaniu techniki 2D-STE ujawnita brak istotnych
statystycznie réznic pomiedzy grupg LVNCpcy i nDCM w zakresie wszystkich badanych
parametrow, zaréwno dotyczgcych LS jak i odksztatcenia okreznego segmentéw LV.
Szczegdtowe zestawienie wartosci badanych parametréw pomiedzy podgrupg LVNCpem

i grupg nDCM przedstawiono w Tabeli 10.
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Tabela 10. Charakterystyka echokardiograficzna podgrupy z kardiomiopatia z niescalenia mie$nia lewej komory
z poszerzong jama lewej komory (LVNCpev) W poréwnaniu do grupy z niewieicowopochodng kardiomiopatia
rozstrzeniowg (nDCM), przy zastosowaniu techniki sledzenia markeréw akustycznych

Table 10. Echocardiographic characteristics of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy subgroup
with enlarged left ventricle (LVNCpcy) in comparison to the non-ischemic dilative cardiomyopathy goup (nDCM),

using the speckle tracking technique

Parametr LVNCpcm nDCM P
n=25 n=24
ROTbase [O] -5'0 -3'5 :
[-6,0 —-2,8] [-4,6 —-1,0] 0,216
ROTapex [°] -2,7 -0,5 ’
[-6,5 — 2,0] r1,2-20 | %%
TWIST [°] 2,2 2,9 *
[-3,7 - 6,7] [-1,0-6,0] e
Y
RBR (CIOClese) 14 (56%) 3 (13%) <0’001X
GLS3cH (%) -7 -7 :
o g 105 0,983
0,
GLS4cH (%) 7+3 -7+4 0,798
GLSxcH (%) -8 -8 :
[-10 —-6] [-11--6] .
0,
GLSan (A’) -7+3 -8+4 0,883
LSmc [%] -6 -6 :
[-11 - -4] [-9--2] 0,470
LSac [%] -10 -7 )
[-12 - -6] [-14 —-4] 0,643
LSg [%] -6 -7 :
[-10 --2] [-9--4] 70
LSwi [%] -7 -6 )
& oo 3] 0,960
LSai [%] -9 -10 :
[-11--2] [-14 --6] o,ad0
LSga [%] -7 -8 ’
o 142 0,725
LSwa [%] -7 -6 .
[-10 —-3] [-10 - 2] 0,46
0,
LSaa [%] 7+5 -8+6 0,389
LSgp [%] -10 -7 :
[-13 - 2] [-12 - 2] 0,535
LSwe [%]

-6+7 -5+6 0,868



LSgas [%] 4+-6 4+6 0,929

LSwas [%] 76 -8+5 0,574
Skréty jak w Tabeli 6. LVNCpey — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle);
nDCM - niewiencowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy).
'‘Pomimo ze celem badania nie byta ocena wspotwystepowania zaburzed przewodzenia $rédkomorowego
o typie LBBB ze zjawiskiem RBR zauwazono, ze w grupie 6 0séb z LVNCpcy, U ktdrych stwierdzono LBBB w ekg,
zjawisko RBR wystgpito w 5 przypadkach i miato kierunek zgodny z ruchem wskazéwek zegara (clockwise).
Nie zaobserwowano natomiast zjawiska RBR w zadnym z 7 przypadkéw wystepowania LBBB w grupie
0s6b z nDCM.

Abbreviations as in Table 6. LVNCpey, — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged
left ventricle; nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy. *Although it was not the purpose of the study
to assess the coexistence of LBBB type intraventricular conduction disorders with the RBR phenomenon,
it was noticed that in a group of 6 people with LVNCpqy, who had LBBB in ecg, the RBR phenomenon occurred
in 5 cases in the clockwise direction. However, RBR phenomenon was not observed in any of the 7 cases of LBBB
in the nDCM group.
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5.1.7. Analiza jednorodnosci grupy z kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory
wzgledem podstawowych parametréw echokardiografii przezklatkowej

Analiza réznic w badanych podstawowych parametrach echokardiograficznych
pomiedzy podgrupg LVNCy i LVNCpcm wskazata obecnos¢ istotnych réznic w zakresie
wszystkich analizowanych podstawowych parametrow TTE z wyjatkiem: grubosci
segmentéw podstawnych $cian LV, czasu trwania cyklu pracy serca, maksymalnych predkosci
fal E i A naptywu mitralnego, dyssynchronii miedzykomorowej ocenianej réznicg czasow
przedwyrzutowych LV i RV. Grupa LVNCy byta wyraznie miodszq grupqg w stosunku
do LVNCpcy, a w zakresie istotnie roznigcych sie parametrow uzyskiwata lepsze wartosci

w stosunku do LVNCpcy. Szczegdty pordwnania obu podgrup przedstawiono w Tabeli 11.

69



Tabela 11. Analiza jednorodnosci grupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC) wzgledem

podstawowych parametrow echokardiograficznych przy uwzglednieniu wielkosci jamy lewej komory

oraz jej funkcji skurczowej: poréwnanie podgrup z poszerzong (LVNCpcy) i Nnieposzerzong jama lewej komory

(LVNGy)

Table 11. Analysis of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy (LVNC) group homogeneity in relations

to basic echocardiographic parameters concerning a left ventricular cavity size and its systolic function:

the comparison between the subgroups with (LVNCpcy) or without left ventricular enlargement (LVNCy)

Parametr
Wiek [lata]
Pte¢ [meska]
BSA [m2]
Aortic bulb.
[mm]

IVS [mm]

PW [mm]
LVEDd [mm)]
LVESd [mm]
LVLd 4Ch [mm]
EF [%]

EDV [ml]
EDVI [ml/m2]
ESV [ml]
LAvol [ml]
LAVI [ml/m2]
RAA [cm2]

RVID [mm)]

LVNCy
nh=24

33+13
12 (50%)
1,81+ 0,25

313

8
[7-9]
9
[8 -10]

51+6

385

83
[79 — 86]
51
[48 — 56]

122 £ 25

66
[54 — 82]
60
[45 - 71]
44
[30 - 58]

26110

14
[11 - 16]
32
[27 - 37]

LVNCpcm
n=25

54 + 18
15 (63%)
1,85+ 0,19

34+5

9
[7-10]
10
[8—-10]

67+8

59+9

94
[86 —99]
28
[22 - 30]

239+ 67

125
[105 — 156]
158
[139 - 215]
82
[66 — 100]

47 +11

16
[14 - 21]
38
[31 - 44]

P

<0,001
0,482
0,553
0,011
0,232"
0,442"
<0,001
<0,001
<0,001"
<0,001"
<0,001
<0,001"
<0,001"
<0,001"
<0,001
0,009

0,024"
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RVSP [mmHg]

22+5 33+10 <0,001
GLSgy [%] -20 -11,0 *
[-23 — -20] [-13,0 - 7,0] <0,001
Srv' [cm/s] 12 .
+
(11— 15] 10+ 3 0,009
TAPSE [mm] 22 17 *
<
[20 — 24] [15—19] 0,001
E [cm/s] 75 70 *
60 — 80] 59— 97] 0,530
A [cm/s] 49 47 *
[41 - 59] 34 -70] 0,810
DT [ms] 181 127 *
[160 — 194] [110-170] 0,007
E/e 59+1,1 146 <0,001
RR [ms] 900 840 *
(830 — 980] [741 - 952] 0,099
DFP/RR 569 45 + 10 <0,001
LV-RVPEP [ms] 10 26 .
[5-12] [4 — 50] 0,192
PSD [ms] 44 78 *
[427 - 53] [68 — 103] <0,001
Skréty jak w Tabeli 5. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle); LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy
with enlarged left ventricle)

Abbreviations as in Table 5. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
LVNCpcm — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle
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5.1.8. Analiza jednorodnosci grupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory
wzgledem oceny funkcji skurczowej lewej komory w echokardiografii przezklatkowej
przy wykorzystaniu techniki $ledzenia markeréw akustycznych

Analiza TTE rdznic w zakresie badanych parametrow przy wykorzystaniu techniki
2D-STE pomiedzy podgrupq LVNCy i LVNCpcy wskazata obecnosc istotnych réznic
w zakresie praktycznie wszystkich analizowanych parametrow, z wyjatkiem ROTp.s.
Grupa LVNCy charakteryzowata sie istotnie lepszymi wartosciami parametréw funkcji
skurczowej lewej komory zaréwno globalnych jak i na poziomie segmentarnym.

Szczegdty pordwnania obu podgrup przedstawiono w Tabeli 12.
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Tabela 12. Analiza jednorodnosci grupy z kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory
przy uwzglednieniu wielkosci jamy lewej komory oraz jej funkcji skurczowej: poréwnanie podgrup z poszerzong
(LVNCpem) i nieposzerzong jamg lewej komory (LVNCy) przy wykorzystaniu techniki sledzenia markerow
akustycznych

Table 12. Analysis of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy group homogeneity with respect
to the left ventricular cavity size and its systolic function: the comparison between the subgroups

with (LVNCpep) or without left ventricular enlargement (LVNCy) using the speckle tracking technique

Parametr LVNCy LVNCpem P
n=24 n=25

ROTpase [°] [_6’(-)3:2_1’4] [_6'65_'(32’8] 0,235"
ROTapex [] [0’04L39,0] [_6,;252’0] 0,002"
TWIST, [] s 7_2 . s 72'_26’7] 0,028
RBR' 7 (29%) 14 (56%) 0,124
GLS3ch (%) 0 1_8 5 0 _7_6] <0,001
GLS4cH (%) 16+4 -7+3 <0,001
- - . .

GLSxc (%) . 19_16] 10 f " <0,001
GLSayg (%) P 743 <0,001
LSss [%] 6 i5-12] o 6_ " <0,001
- - ) .

LSms [%] s ?15] [_1219_6] <0,001
LSas [%] 1846 [-10-E 5 <0001
LSe. [%] e [_8'_7_2] <0,001"
, ) ) .

LSw. [%] [_2013,_514] o ? ) <0,001
- - ) .

LSa. [%] o 18 " 0 _7_4] <0,001
- - . .

LSg [%] . 1_9_15] 10 7_ 3 <0,001
LS [%] [_21'2_0_17] 745 <0,001"
» . : .

LSw [%] s 2_0_18] [_1312 ) <0,001

73



LSga [%] -17 *
-6+
A 67 <0,001
LSa [%] -19 .
4+ -
[-22 —-14] 4+ -6 <0,001
0,
LSan [%] -18+6 7+6 <0,001
LSgp [%] -17 -5,0 *
<
[19--12] [60--28 %001
LSwmp [%] -2,7 *
-18 +
18+5 6520 | <0001
LSgas [%] 2,2 *
-16 +
166 3767 | <0001
LSmas [%] -7 .
-18 +
18+5 [-9—-6] <0,001
Skréty jak w Tabeli 6. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle); LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy
with enlarged left ventricle)

Abbreviations as in Table 6. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
LVNCpcm — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle



5.2. Charakterystyka obrazowa morfologii lewej komory oraz ocena
jednorodnosci grupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory
W rezonansie magnetycznym serca

5.2.1. Proces kwalifikacji do grup

Na podstawie danych klinicznych z bazy danych Szpitala Uniwersyteckiego
Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego wytoniono grupe 102 pacjentéw z uprzednio
wykonanym CMR i postawionym prawdopodobnym rozpoznaniem: LVNC — 50 chorych
(stéwnie na podstawie kryteridw zaproponowanych przez Petersen’a i wsp.*!)
i nDCM — 21 chorych, a ponadto grupe kontrolng ztozong z oséb bez wywiadu choroby serca
— 31 badan. W/w grupe poddano analizie klinicznej, oceniajac dalszg dostepng i mozliwg
do uzyskania historie choroby pacjentdow, a nastepnie obrazowej uwzgledniajgc kryteria
kwalifikacji do grup. Na jej podstawie wykluczono z dalszej analizy badania oséb: (i) zmartych
przed czasem rozpoczecia badania, (ii) z klinicznie watpliwym rozpoznaniem (niedajgce sie
jednoznacznie zakwalifikowaé do grup Ilub niespetniajgce kryteriow kwalifikacji),
(iii) ze stwierdzonymi innymi istotnymi klinicznie chorobami kardiologicznymi
(np. choroba wieicowa) moggcymi potencjalnie wptywaé na wyniki analizy obrazéw CMR
(o ktérych nie byto wiadomo podczas stawiania wstepnego rozpoznania) oraz (iv) z obrazami
CMR zawierajgcymi artefakty uniemozliwiajgce doktadng ocene radiologiczng,
a ktére w sposob istotny mogtyby wptyngé na wyniki analizy. Z kolei na podstawie wstepnej
analizy obrazéw CMR grupy kontrolnej oceniajgcej jedynie NCM,/LVM; ustalono wartos¢
odciecia >31% dla rozpoznania patologicznej NCM, (24,08 + 10,85%; +95% Cl = 31%).
Ostatecznie do dalszej analizy zakwalifikowano grupe 77 badarn CMR oséb z rozpoznaniem:

LVNC 42 os., nDCM 15 os., a ponadto grupe kontrolng 20 os.
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Schemat przedstawiajgcy proces kwalifikacji do grup i szczegdétowe dane o grupach

przedstawiono na Rycinie 4.
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Rycina 4. Schemat kwalifikacji do grup przy uzyciu rezonansu magnetycznego serca (CMR)

Figure 4. Group qualification scheme using cardiac magnetic resonance (CMR)

Populacja badana
102 os.

Wistepna kwalifikacja do grup na podstawie uprzednio postawionych rozpoznari

LVNC 50 os.
nDCM 21 os.
Grupa kontrolna 31 os.

Reanaliza ohrazow CMR i weryfikacja kliniczna historii medycznej

/ Wykluczenia i przyczyny: \

1. Watpliwosci diagnostyczne:
LVNC 3 0s., nDCM 2 os., Grupa kontrolna 5 0s.
2. Wspdfistniejace inne istotne choroby serca:
LVNC 2 o0s., nDCM 2 os., Grupa kontrolna 3 os.
3. Artefakty obrazowe:
LVNC 1o0s., Grupa kontrolna 2 os.
4., Zgony przed rozpoczeciem badania:
\ nDCM 2 os., Grupa kontrolna 1 os./

Ustalenie wartosci odciecia NCM /LVM; dla grupy LVNC

Wykluczenie z grupy LVNC:

1. Niespefinienie ustalonego kryterium NCM /AVM ; kwalifikacji do grupy LVNC
LVNC 2 os.
/

Ostateczny ksztait grup badanych

N
LVNC 42 os nDCM 15 os. Grupa kontrolna 20 os.
45 + 17 lat 45 + 19 lat, 48 19 lat

48% ptec meska | 69% piec meska 54% ptec meska

\, /

NCM,/LVM, — stosunek masy warstwy niescalonej do scalonej lewej komory wyliczona metoda opisang przez

L, 33 . . . 33
Jacquier’a i wsp.”™ (ang. noncompacted to compacted left ventricular layer mass ratio m. Jacquier et al.™),
nDCM — niewiencowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy),
CMR - rezonans magnetyczny serca (ang. cardiac magnetic resonance), LVNC — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy)

NCM/LVM, — noncompacted to compacted left ventricular layer mass ratio m. Jacquier et al. ? npecm - ang.
non-ischemic dilative cardiomyopathy, CMR — cardiac magnetic resonance, LVNC - left ventricular
noncompaction cardiomyopathy
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5.2.1.1. Udziat prawidtowo wyksztatconych miesni brodawkowatych lewej komory w populacji

badanej w podziale na grupy

Podczas wykonywania analizy w oparciu o metode Jacquier'a i wsp.>> w sposéb
wizualny zidentyfikowano PM, ktdére uznano za wystarczajgco odseparowane od NCiyer
w przypadku 41 z 77 badani, w tym:

(i) w grupie LVNC w 10 (24%) badaniach, z czego w podgrupie LVNCy w 7 (29%)
aw LVNCpem W 3 (12%) badaniach
(ii) w grupie nDCM w 11 (73%) badaniach
(iii) w grupie kontrolnej w 20 (100%) badaniach
Obserwowane rdéznice oceniono na istotne statystycznie (p <0,001).

Wykres 1 przedstawia graficzng prezentacje wynikow.

Wykres 1. Odsetkowy udziat dobrze wyodrebnionych miesni brodawkowatych w grupach badanych

Chart 1. Percentage share of well distinguished papillary muscles in the examined groups

100%
90%
80%
70%

60%

50% B Pofragmentowane

40% [ Prawidtowe

30%

20%

10%

0% o . : . : .
LVNC nDCM Grupa kontrolna

LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction
cardiomyopathy), nDCM — niewiericowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative
cardiomyopathy)

LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy, nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy
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5.2.2. Analiza poréwnawcza podstawowych parametrow obrazowych w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy grupa z kardiomiopatig z niescalenia mieénia
lewej komory a grupag z niewiencowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowg
i grupa kontrolng

Podstawowg charakterystyke obrazowg catej grupy LVNC w CMR w pordédwnaniu
do grupy nDCM i kontrolnej przedstawiono w Tabeli 13. Sredni wiek oséb w grupie LVNC
wynosit 45 + 17 lat z przewagg ptci zeriskiej (52,4%) i $érednia powierzchnig ciata 1,8 + 0,17m”.
Grupe LVNC charakteryzowata tendencja do poszerzonej jamy LV zarowno w wymiarze
skurczowym jak i rozkurczowym wzgledem wartosci prawidtowych oraz obnizona globalna
funkcja skurczowa LV oceniona za pomocq EF. Pomiary NCM, LVM i NCM/LVM wykonane
dwoma poréwnywanymi metodami pomiaru wskazywaty na istotnie wyisze wartosci
w pomiarach wykonanych metodq Jacquier'a i wsp.>> w stosunku do metody
Hauvast’a i wsp.* (p <0,05).

Uzyskane wyniki grupy LVNC poréwnano z wynikami grup nDCM i kontrolne;j.
Grupy nie réznity sie istotnie wzgledem wieku, ptci i BSA. We wszystkich natomiast
przypadkach roznigcych sie istotnie parametrow (objetosci LV zaréwno rozkurczowej
jak i skurczowej oraz w stosunku mas NCM,/LVM,) pomiedzy grupqg LVNC a grupq kontrolng
czy nDCM, w grupie LVNC osiggaly one wartosci posrednie miedzy grupq kontrolng
i nDCM. Istotne statystycznie rdznice pomiedzy grupg LVNC i grupa kontrolng dotyczyty
dodatkowo parametrow EF, LVM, NCM oraz NCM/LVM ocenianych obiema analizowanymi
metodami. Porownujgc wartosci mas uzyskanych obiema analizowanymi metodami nalezy
zauwazyc, ze w grupie nDCM i grupie kontrolnej istotne réinice pomiedzy metodami
dotyczyty jedynie parametru NCM 2z wyiszymi wartosciami uzyskiwanymi metodq

3

Jacquier’a i wsp.*’, gdzie w grupie LVNC réznice te byty obserwowane zaréwno w NCM,

LVM jak i stosunku NCM/LVM.
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Tabela 13. Charakterystyka obrazowa grupy z niescaleniem miesnia lewej komory (LVNC) w rezonansie
magnetycznym serca w poréwnaniu do grup z kardiomiopatig rozstrzeniowg (nDCM) i grupy kontrolnej

Table 13. Image characteristics of the left ventricular noncompaction group (LVNC) in cardiac magnetic
resonance imaging in comparison to the non-ischemic dilated cardiomyopathy group (nDCM)

and the control group

LVNC nDCM P Grupa P
N =42 N=15 LVNC vs. kontrolna LVNC vs.
nDCM N =20 Kontrola
Wiek [lata] 45+ 17 45 + 19 0,957 49 + 19 0,523
BSA [m’] 1,8+0,17 | 1,88+0,26 0,208 1,92 + 0,29 0,059
Pte¢ (meska) 20 (47,6%) = 10 (69,2%) 0,205* 11 (54,4%) 0,587*
EDV [ml] 221 281 + 60 0,038 116 + 30 <0,001"
(173 - 273)
EDVy [ml] 178 + 62 221+55 0,028 96 + 27 <0,001
ESV [ml] 146 218+ 71 0,035 49 + 18 <0,001"
(97 —221)
EF [%] 31+12 24 10 0,055 59+7 <0,001
LVMy [g] 174 228 0,065 121 +33 <0,001"
(148 —225) | (148 —353)
LVM, [g] 210 284+ 70 0,494 145 + 38 <0,001"
(175 — 304)
NCMy [g] 53 61 0,347 22+5 <0,001"
(41-71) (35 -122)
NCM, [g] 119 108 0,656 39+18 <0,001"
(86—166) | (61-182)
P M vs. NCMH <0,001 <0,001 <0,006 -
NCMy/LVMy, [%] 31 28+7 0,151 19+4 <0,001"
(25 —34)
NCM,/LVM, [%] 42 +11 28+7 <0,001 24 +11 <0,001
P NCM/LVNDvs. <0,001 0,989 - 0,163
NCMH/LVMH

Dane przedstawiono jako $rednia + odchylenie standardowe lub jako mediana z zakresem miedzykwartylowym
(25% — 75%) w przypadku rozktadu innego niz normalny. (*) oznaczono poziom istotnosci poréownan testem
dla zmiennych nieparametrycznych U-Manna-Whitney’a, a (¥) testem chi-kwadrat. LVNC — kardiomiopatia
z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy);
nDCM — niewiericowopochodna kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy);
BSA — powierzchnia ciata (ang. body surface area); EDV — objetos¢ pdznorozkurczowa lewej komory
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(ang. left ventricular end-diastolic volume); (4) — ocena parametrow wg metody Hautvast'a i wsp.35

(ang. examined parameters estimated using Hautvast’s et al® method); (;) — ocena parametréw wg metody
Jacquier'a i wsp.33 (ang. examined parameters estimated using Jacquier’s et al” method);
ESV - objetos¢ podinoskurczowa lewej komory (ang. left ventricular end-diastolic volume);

EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction); LVM — catkowita masa lewej
komory (ang. total left ventricular mass); NCM — masa warstwy lewej komory o wzmozonym beleczkowaniu
(ang. left ventricular noncompacted layer mass); NCM/LVM — stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej
masy lewej komory (ang. noncompacted layer to total left ventricular mass ratio)

Data are presented as mean + SD or median with interquartile range (25% — 75%) in case other than a normal
distribution. (*) marked the level of significance of comparisons by the U-Mann-Whitney test for non-parametric
variables, and (*) by the chi-square test. LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy;
nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy; BSA — body surface area; EDV — left ventricular end-diastolic
volume; () — examined parameters estimated using Hautvast’s et al.”® method; (,) — examined parameters

estimated using Jacquier’s et al®  method; ESV - left ventricular  end-diastolic volume;
EF — left ventricular ejection fraction; LVM — left ventricular total mass; NCM — noncompacted left ventricular

mass; NCM/LVM — noncompacted layer to total left ventricular mass ratio
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5.2.3. Szczegétowa analiza porownawcza rozktadu beleczkowania i morfologii segmentow
lewej komory w badaniu rezonansem magnetycznym serca pomiedzy grupa
z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory a grupa z niewiencowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowg i grupa kontrolng

Srednie/mediany  bezwzglednych  wartosci  grubosci  warstw  mieénia LV
wraz z ich stosunkiem NC/C dla odpowiednich segmentéw w poszczegdlnych grupach
populacji badanej przedstawiono zbiorczo w Tabeli 14. Graficzne przedstawienie czestosci
i intensywnosci wzmozonego beleczkowania LV w grupie LVNC dla poszczegdlinych
segmentéow LV  wyrazong stosunkiem NC/C przedstawiono na Wykresie 2.
Graficzne pordwnanie czestosci i intensywnosci wzmozonego beleczkowania LV pomiedzy
grupa LVNC, nDCM i grupg kontrolng przedstawiono na Wykresie 3.

W grupie LVNC przeanalizowano fgcznie 668 segmentdéw LV z tacznej ilosci 672
wigczonych do analizy (16-segmentowy model LV). W przypadku 4 segmentdw analiza byfa

niemozliwa z uwagi na artefakty obrazu.

5.2.3.1. Czestosc¢ wystepowania dwuwarstwowej budowy segmentéw lewej komory

Najczesciej dwuwarstwowg budowe miesnia LV ze stosunkiem NC/C 22,3
obserwowano na poziomie segmentéow koniuszkowych LV (64,3 — 83,3%), wsrdd ktdrych
najwyzsza obserwowana czestos¢ przypadata odpowiednio na segmenty koniuszkowy

boczny i doiny — po 83,3%.

5.2.3.2. Réznice w budowie segmentow pomiedzy grupq z kardiomiopatiq z niescalenia miesnia

lewej komory a grupq z niewiernicowopochodnq kardiomiopatiq rozstniowq i grupg kontrolng

Najbardziej rozwinieta NCpger oObserwowano w segmentach koniuszkowych
jednoczesnie z istotnie mniejszymi wartos$ciami Cihickness; CO Miato swoje odzwierciedlenie
w stosunku NC/C w tych segmentach. Istotne statystycznie réznice pomiedzy grupg LVNC

a grupa kontrolng obserwowano jedynie w przypadku grubosci warstwy niescalonej miesnia
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lewej komory (NCiickness — ang. left ventricular noncompacted layer thickness) w segmentach
podstawnych i srodkowych $ciany przedniej i tylnej oraz segmentach srodkowym bocznym
i dolnym.

Z kolei istotne statystycznie réznice pomiedzy grupg LVNC a nDCM obserwowano
ponadto w zakresie wszystkich analizowanych parametréw (NCayer, Ciayer i NC/C)
w segmentach: srodkowym dolnym, tylnym i bocznym, oraz podstawnym bocznym.
Z kolei istotno$¢ statystyczng réznic jedynie w stosunku do NCihickness Obserwowano
w przypadku segmentéw: podstawnego tylnego i srodkowego przedniego, a jedynie
w stosunku  do  Cihickness W przypadku segmentow: podstawnego przedniego,
przednio-przegrodowego, przegrodowego oraz Srodkowego przednio-przegrodowego.

Segmenty podstawne i Srodkowe przegrodowe oraz podstawny S$ciany dolnej

charakteryzowaty sie natomiast najmniej nasilonym lub catkowitym brakiem beleczkowania.

5.2.3.3. Analiza wartosci kryterium Petersen’a i wsp.>’ oraz obrazu siateczki beleczek miesniowych

w koniuszku lewej komory w rozpoznawaniu kardiomiopatii z niescalenia miesnia lewej komory

W catej grupie badan oséb z LVNC kryterium NC/C wg Petersen’a i wsp.‘?’1 >2,3
w przynajmniej 1 segmencie LV zostato spetnione w przypadku 41 (97,6%) badan.
W jednym przypadku ustalenie NC/C we wszystkich segmentach byto niepewne z uwagi
na artefakty. Przy zatozeniu wiekszej niz 1 liczby segmentdéw ze spetnionym kryterium NC/C
wg Petersen’a >2,3, ilo$¢ badan w grupie LVNC wynosita 38, co stanowito 90,5% populacji
LVNC. Zarowno w obu przypadku podgrupy LVNCy jak i LVNCpem ilosé segmentow
spetniajacych w/w kryterium Petersen’a i wsp.>' wynosita 4 * 2 ($érednia + SD).
Taka morfologia nie wystepowata w grupie kontrolnej, natomiast w grupie nDCM jedynie

w 2 przypadkach stwierdzono po 1 segmencie koniuszkowym z NC/C réwnym 2,3,
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a w pojedynczym przypadku stosunek ten przekraczat 2,3. W zadnym z tych segmentow
nie obserwowano jednak typowego dla LVNC $ciericzenia Ciayer.

W przypadku 17 badan (40,5%) w grupie LVNC, z czego 4 badan (16%) w podgrupie
LVNCpcvm, zaobserwowano wypetnienie koniuszka LV drobnymi beleczkami mig$niowymi
tworzgcymi obraz siatki przypominajgcej obraz mikroskopowy przebiegu nerwéw liscia
(,morfologia liscia”, ang. ,leaf-like morphology”). Taka morfologia nie wystepowata

ani w grupie nDCM, ani w grupie kontrolnej.

5.2.3.4. Podsumowanie

Podsumowujgc powyzsze nalezy zauwazy¢ szczegdlng role jaka odgrywajg w obrazie
morfologicznym LVNC w CMR segmenty koniuszkowe LV, charakteryzujgce sie najbardziej
intensywnym beleczkowaniem wsrdd wszystkich segmentéw LV, az do wypetnienia LV przez
siatke beleczek miesniowych. Wszystkie segmenty LV w grupie LVNC, w ktérych
obserwowano istotne miedzygrupowe réznice W NCipickness, Charakteryzowaty sie réwniez
istotnie wyzszymi wartosciami stosunku NC/C w poréwnaniu z grupg nDCM i kontrolna.
Z kolei segmenty podstawne i Srodkowe przegrodowe oraz podstawny S$ciany dolnej
stanowig grupe segmentdw o najrzadziej wystepujgcym wzmozonym beleczkowaniu
lub jego catkowitym braku. W badanej populacji kryterium Petersen’a i wsp.**
charakteryzowato sie podobng czutoscig i wyzszg specyficznosciag w przypadku zatozenia
>2 segmentow spetniajgcych to kryterium (AUC 0,989) przy réznicowaniu grupy LVNC z
nDCM (dla 22 segmentéw — odpowiednio: 90,5% i 100%) w porédwnaniu z zatozeniem tylko
1 segmentu spetniajgcego to kryterium (odpowiednio: 100% i 76,9%). W przypadku grupy
kontrolnej wystarczyta juz obecno$é 1 segmentu spetniajacego kryterium Petersen’a i wsp.>*

do rodznicowania z grupa LVNC na poziomie 100% czutosci i specyficznosci.

Obecnos¢ siateczki beleczek migsniowych na poziomie segmentow koniuszkowych LV
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ze 100% specyficznoscia i 40% czutoscig (przy AUC 0,702) w grupie LVNC wskazuje

na przynalezno$é do grupy LVNC przy réznicowaniu zaréwno z grupg nDCM jak i kontrolna.
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Tabela 14. Poréwnanie u$rednionych bezwzglednych grubosci warstw niescalonej (NCiickness) i Scalonej (Cinickness) lewej komory oraz stosunku grubosci obu tych warstw (NC/C) dla

poszczegdlnych segmentdéw lewej komory w jej 16-segmentowym modelu w catej populacji badanej z podziatem na grupy

Table 14. Comparisonbetween the average of the absolute thickness of the left ventricular noncompacted (NCipickness) and compacted (Cinickness) layers and the noncompacted to

compacted thickness ratio (NC/C) for individual segments of the left ventricle in its 16-segment model in the entire study population with a division into the groups

Seg-
men-
ty

BS

MS

AS

BL

ML

AL

n

N

668

42

42

42

42

42

42

thhickness
(mm)

0,0
(010 - OIO)

0,0
(010 - 211)

13,4+8,4
4,7
(0/0 - 710)

10,1+ 4,5

15,3+6,5

LVNC

cthickness
(mm)

7,4+15

7,8+1,6

4,2+1,0

6,6+1,7

55+%1,3

4,0+1,0

NC/C

0,0

(OIO - OIO)

0,0
(0,0-0,3)

3,412,2
0,8
(0,0-1,0)

1,9+0,9

40+1,9

n

N

300

15

15

15

15

15

15

thhickness
(mm)

[PLVNC vs. nDCM]

0,0
(0;0 - 010)

[1,000%]
0,0
(O;O - OIO)

[0,160*]
0,0
(OIO - 516)

[<0,001%]
0,0
(O;O - OIO)
[<0,001%]
0,0
(0,0-5,3)
[<0,001%]
6,8+3,6

nDCM

cthickness
(mm)

[ P LVNC vs. nDCM]

8,7+2,6

[0,028]
89+2,0

[0,060]
50%1,0

[0,013]
8,7
(7,2-38,5)

[0,008*]
6,6 +£1,0

[<0,006]
57%0,9

NC/C

[ P LVNC vs. nDCM]

0,0
(0;0 - 010)

[n/d]
0,0
(0,0-0,0)

[0,160%*]
0,0
(010 - 112)

[<0,001%]
0,0
(O;O - OIO)
[<0,001%]
0,0
(010 - 019)
[<0,001%]
1,2+0,6

n

N

320

20

20

20

20

20

thhickness
(mm)

0,0
(0,0 - 0,0)

[1,000%]
0,0
(0,0-0,0)

[0,398*]
0,0
(0 - 318)
[<0,001%]
0,0
(O;O - 513)
[0,178%*]
2,6
(0,0-7,2)
[<0,001%]
0,0
(O;O - 414)

Grupa kontrolna

cthickness
(mm)

7,8+1,5

[0,481]
7,3x1,6

[0,389]
51+0,9

[0,008]
7,4+1,5

[0,174]
6,0+1,0

[0,288]
4,8+0,9

NC/C

[ P LVNC vs. Kontrola] [ P LVNC vs. Kontrola] [ P LVNC vs. Kontrola]

0,0
(Oro - 0,0)

[0,991%*]
0,0
(OIO - OIO)

[0,386*]
0,0
(0,0 - 0r8)

[<0,001%]
0,0
(O;O - 018)
[0,073*]
0,0
(0,0-1,1)
[<0,001%]
0,0
(O;O — 110)
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Bl

Mmi

Al

BA

MA

AA

BP

MP

BAS

42

42

42

42

42

42

41

41

41

0,0
(0,0-5,4)

6,9+4,6

14,2 £ 6,7

0,0

(010 - 613)

8,2+4,1

12,7+ 7,4

53

(0,0 - 8,5)

10,1+4,8

0,0
(0;0 - OIO)

7,1+1,5

6,3+1,3

4,0+0,9

6,9+1,7

51

(412 - 518)

39+1,1

6,8+1,6

57+1,3

8,0+1,6

0,0
(0,0-0,8)

1,2+0,8

3,6+x1,6

0,0
(0,0-1,2)

1,7+1,0

3,0
(210 - 4r4)

0,9
(0,0-1,5)

1,9+0,9

0,0
(010 - OIO)

15

15

15

15

15

15

15

15

15

[<0,001]
0,0
(0;0 - OIO)

[0,219%]
0,0
(0,0-4,5)

[<0,001%]
6,1+3,4

[<0,001]
0,0
(0;0 - OIO)
[0,166%*]
5,1
(0;0 - 612)
[0,002*]
6,3+2,6

[0,002*]
0,0
(0,0-4,5)
[0,022%]
2,6
(O;O - 715)
[<0,001%]
0,0
(OIO - 0,0)

[<0,001]
8,3+2,7
[0,052]

7,6+1,7

[0,005]
52+1,4

[0,001]
7,9
(7,4-8,2)

[0,006*]
58%1,3

[0,132%]
4,9
(3;7 - 511)

[0,034%]
7,4+1,7

[0,231]
7,3x1,5

[0,001]
9,4+2,3

[<0,001]
0,0
(0;0 - OIO)

[0,227%]
0,0
(0,0-0,5)

[<0,001%]
1,2+0,6

[<0,001]
0,0
(OIO - OIO)

[0,111%]
0,8
(010 - 111)

[<0,001*]
1,5+0,7

[<0,001%]
0,0
(010 - 018)

[0,034%]
0,5+0,6

[<0,001]
0,0
(0,0-0,0)

20

20

20

20

20

20

20

20

20

[<0,001%]
0,0
(0,0-0,0)

[0,133%*]
3,7
(0:0 - 618)

[0,033%]
4,9
(312 - 610)

[<0,001%]
0,0
(0:0 - 010)

[0,023%]
4,6
(0:0 - 518)

[0,002*]
6,6
(6;1 - 818)

[0,011%]
0,0
(0,0—0,0)
[<0,001%]
5,9
(4;7 - 712)
[<0,001%]
0,0
(010 - 0,0)

[0,019]
7,6x1,1

[0,303]
6,7x1,4

[0,469]
4,8+0,8

[0,012]
7,5%1,3

[0,252]
51+1,2

[0,745%]
4,7+0,9

[0,033]
7,7x1,4

[0,075]
6,1+£1,6

[0,504]
8,9+2,0
[0,287]

[<0,001%]
0,0
(Olo - Olo)

[0,133%]
0,6 £0,5

[0,025]
0,9+0,5

[<0,001%]
0,0
(0,0 - 0,0)
[0,023%]
1,1
(OIO - 113)
[0,022%*]
1,4+0,6

[0,001%*]
0,0
(0,0 - OIO)
[<0,001%]
0,0
(O;O - 110)
[<0,001%*]
0,0
(0,0 - OIO)
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[0,774%] [0,021] [0,774%] [0,911%] [0,910%]

MAS | 41 0,0 6,8+1,5 0,0 15 0,0 82+1,8 0,0 20 0,0 6,9+1,2 0,0
(0,0 -5,4) (0,0 -0,9) (0,0 - 0,0) (0,0 - 0,0) (0,0 - 0,0) [0,779] (0,0 - 0,0)
[0,413%] [0,009] [0,366%] [0,515%] [0,487%*]

Dane przedstawiono jako $rednia * odchylenie standardowe lub jako mediana z zakresem miedzykwartylowym (25% — 75%) w przypadku rozktadu innego niz normalny.
(*) oznaczono poziom istotnosci poréwnan testem U-Mann’a-Whitney’a dla zmiennych nieparametrycznych. LVNC — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy); nDCM - niewiencowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy);
NCihickness — Erubosé warstwy niescalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompacted layer thickness); Cinickness — 8rubos¢ warstwy scalonej miesnia lewej komory
(ang. left ventricular compacted layer thickness); NC/C — stosunek grubosci warstwy niescalonej do scalonej miesnia lewej komory (ang. noncompacted to compacted layer thickness
ratio); BA — segment podstawny przedni (ang. basal anterior segment); BAS — segment podstawny przednio-przegrodowy (ang. basal antero-septal segment);
Bl — segment podstawny dolny (ang. basal inferior segment); BL — segment podstawny przednio-boczny (ang. basal lateral segment); BP — segment podstawny tylny
(ang. basal posterior segment); BS — segment podstawny przegrodowy (ang. basal septal segment); MA — segment s$rodkowy przedni (ang. middle anterior segment);
MAS — segment srodkowy przednio-przegrodowy (ang. middle antero-septal segment); Ml — segment Srodkowy dolny (ang. middle inferior segment); ML — segment $rodkowy
przednio-boczny (ang. middle lateral segment); MP — segment srodkowy tylny (ang. middle posterior segment); MS — segment Srodkowy przegrodowy (ang. middle septal segment);
AA — segment koniuszkowy przedni (ang. apical anterior segment); Al — segment koniuszkowy dolny (ang. apical inferior segment); AL — segment koniuszkowy przednio-boczny

(ang. apical lateral segment); AS — segment koniuszkowy przegrodowy (ang. apical septal segment)

Data are presented as mean * SD or median with interquartile range (25% — 75%) in case other than a normal distribution. ( *) marked the level of significance of comparisons by the
U-Mann-Whitney test for non-parametric variables. LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy;, nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy;
NCinickness — left ventricular noncompacted layer thickness; Cuicness — left ventricular compacted layer thickness; NC/C — noncompacted to compacted layer thickness ratio;
BA — basal anterior segment; BAS — basal antero-septal segment; Bl — basal inferior segment; BL — basal lateral segment; BP — basal posterior segment; BS — basal septal segment;
MA — middle anterior segment; MAS — middle antero-septal segment; M| — middle inferior segment; ML — middle lateral segment; MP — middle posterior segment;
MS — middle septal segment; AA — apical anterior segment; Al — apical inferior segment; AL — apical lateral segment; AS — apical septal segment
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Wykres 2. Rozktad wielkosci i czgstosci wzmozonego beleczkowania mierzonego stosunkiem grubosci warstwy
niescalonej do scalonej (NC/C) w poszczegdlnych segmentach lewej komory w grupie z kardiomiopatig
z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC)

Chart 2. Distribution of the extent of hypertrabeculation measured with the noncompacted to compacted layer
thickness ratio (NC/C) and its frequency of occurrence in individual segments of the left ventricle

in the left ventricular noncompaction cardiomyopathy group (LVNC)

100,00%

90,00%

80,00%

70,00%

60,00%

50,00% -

40,00%

30,00% | —‘ ]

20,00%

10,00%

0,00% T - - - T —l T
BS MS AS BL ML AL BI Ml Al BA MA AA BP MP BAS MAS

O Segmenty bez warstwy NC O Segmenty z NC/C <1
W Segmenty z NC/C w zakresie <1 - 2,3> M Segmenty z NC/C >2,3

Skréty jak w Tabeli 14.

Abbreviations as in Table 14.
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Wykres 3. Rozkfad czestosci wzmozonego beleczkowania mierzonego wartoscig stosunku grubosci warstwy
niescalonej do scalonej (NC/C) >2,3 w poszczegdlnych segmentach lewej komory w poszczegdlnych grupach
i podgrupach populacji badanej

Chart 3. Distribution of the frequency of occurrence of hypertrabeculation measured with the value of the
noncompacted to compacted layer thickness ratio (NC/C) >2,3 in individual segments of the left ventricle

in the individual groups and subgroups of the examined population

Czestos$¢ wystepowania beleczkowania z NC/C >2,3 w poszczegdlnych segmentach
lewej komory
Frequency of occurence of trabeculation with NC/C >2,3 in particular segments of left

ventricle

" 100
e o
35 % /
c £ 80
-E .g
SE 70
33
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g8 50
KT ———nDCM
25 40 n
©
£ Y 30 LVNCN
£S5 20
2 s ——LVNCDCM
=5 0 /\
2 O 0 s | \/NC
;“6‘ < V V F A Jd € VN BV = o 24 € v o= o
2z mgmmmm§<§§§§<<<<
8 3 =
B3 Segmenty lewej komory
O :\_’ Left ventricular segments

Skréty jak w Tabeli 14. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle), LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy
with enlarged left ventricle)

Abbreviations as in Table 14. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle,
LVNCpey — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle
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5.2.4. Analiza poréwnawcza podstawowych parametrow obrazowych w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy podgrupa z niescaleniem miesnia lewej
komory z nieposzerzona jama lewej komory a grupa kontrolng

Podobnie jak to miato miejsce w przypadku TTE, rowniez i w przypadku badania CMR
wyodrebniono 2 subpopulacje oséb w grupie LVNC: LVNCy i LVNCpcm.

Poréwnanie populacji podgrupy LVNCy i grupy kontrolnej ujawnito istotne
statystycznie réznice we wszystkich analizowanych parametrach z wyjatkiem wieku i LVMy.
Nalezy podkreslic, ze istotne rdézinice pomiedzy tymi grupami byly obserwowane
w odniesieniu do pomiaréw NCM i NCM/LVM ocenionych obiema analizowanymi metodami.
Podstawowg charakterystyke porédwnawczg podgrupy LVNCy z grupg kontrolng

przedstawiono w Tabeli 15.
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Tabela 15. Poréwnanie podgrupy niescalenia miesnia lewej komory z nieposzerzong jamg lewej komory
(LVNCy) i grupy kontrolnej
Table 15. Comparison of the left ventricular noncompaction subgroup with normal-range left ventricle (LVNCy)

and the control group

LVNCy Grupa kontrolna P

N=20 N=20
Wiek [lata] 38+15 49 +19 0,076
EDV [ml] 166 + 37 117 30 <0,001
EDVy [ml] 128 + 29 96 + 27 0,006
ESV [ml] 100 + 31 49 +18 <0,001
EF [%] 41+9 59+7 <0,001
LVMy [g] 141 + 38 121+33 0,162
LVIV, [g] 186 + 45 145 + 38 0,017
PLvMivs. Lvms 0,026 0,125 _‘
NCM, [g] 41+15 2245 <0,001
NCM, [g] 86 34 <0,001"

(37-163) (22 -75)

Pncmivs. Nems <0,001" <0,006 ‘
NCM/LVMy [%] 29,4+6,4 19,0+ 4,2 <0,001
NCM/LVM, [%] 41+10 24 +11 <0,001
Pnemvi/Lvmvs, <0,001 ’ 0,163 ”
NCMH/LVMH

Skréty jak w Tabeli 13. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle)

Abbreviations as in Table 13. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle



5.2.5. Szczegétowa analiza poréwnawcza morfologii segmentow lewej komory w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy podgrupa z niescaleniem miesnia lewej
komory z nieposzerzona jama lewej komory a grupa kontrolng

W poréwnaniu z grupg kontrolng, w grupie LVNCy obserwowano tendencje
do bardziej nasilonego beleczkowania wszystkich segmentéw koniuszkowych LV,
segmentow srodkowych scian dolnej, tylnej i bocznej oraz segmentu podstawnego tylnego.

W tym obszarze LV najbardziej rozwinieta NCr Obserwowano w segmentach
koniuszkowych jednoczesnie z istotnie mniejszymi wartosciami Ciicknesss CO Mmiato swoje
odzwierciedlenie w stosunku NC/C w tych segmentach. Na poziomie srodkowych segmentéw
LV, z wyjatkiem $ciany przegrodowej i przedniej (p >0,05) i segmentu $rodkowego bocznego
(p <0,05 dla Cinickness), istotne réznice dotyczyty juz tylko NCinickness i NC/C.

W podgrupie LVNCy, inaczej niz w grupie kontrolnej, obserwowano istotnie wiekszg
dokoniuszkowq redukcje Cipickness Sciany dolnej i przedniej.

W Tabeli 16 przedstawiono réznice w budowie poszczegdlnych segmentéw LV miedzy
podgrupg LVNCy i grupg kontrolng. Z kolei graficzne odzwierciedlenie czestosci i nasilenia
wzmozonego beleczkowania pomiedzy podgrupg LVNCy i grupg kontrolng przedstawiono

wczesniej na Wykresie 3 w podrozdziale 5.3.1.
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Tabela 16. Pordownanie usrednionych bezwzglednych grubosci warstw niescalonej (NCiickness) | Scalonej

(Cthickness) Oraz stosunku grubosci obu tych warstw (NC/C) dla poszczegdlnych segmentéw lewej komory

w jej 16-segmentowym modelu pomiedzy podgrupg niescalenia miesnia lewej komory z nieposzerzong jamg

lewej komory (LVNCy) i grupie kontrolnej

Table 16. Comparison between the average of the absolute thicknesses of the noncompacted (NCiickness)

and compacted (Cuicness) layers, and of the noncompacted to compacted layer ratio for individual

left ventricular segments in its 16-segment model between the left ventricular noncompaction subgroup

with normal-range left ventricle (LVNCy) and the control group

Seg-
menty

BS

MS

AS

BL

ML

AL

Bl

mi

Al

BA

thhickness
(mm)

0,0
(OIO - OIO)

0,0
(0,0 - 3r7)

15,1+7,0

3,7

(0,0-7,4)

9,1+3,5

14,5+5,5

0,0

(0,0 - 6r0)

7,5%+3,5

13,9+5,4

0,0
(0,0-4,3)

LVNCy

cthickness
(mm)

7,1+14

7,1+1,6

4,1+1,0

6,3+1,9

50+1,2

39+1,0

7,4+14

6,1+1,2

3,8+0,9

6,8+1,7

NC/C

0,0
(O;O - 010)

0,0
(0;0 - 015)

3,8+1,9

0,6

(0,0-1,2)

1,8+0,7

39+1,7

0,0

(0,0 - 018)

1,3+0,6

3,714

0,0
(0,0 - 017)

thhickness
(mm)

[ P LVNCN vs. Kontrola]

0,0
(010 - OIO)

[1,000%]
0,0
(0,0 - 0,0)

[0,274%]
0,0
(0-3,8)

[<0,001*]
0,0
(0,0-5,3)

[0,367%]
2,6
(O;O - 712)

[<0,002%]
0,0
(0,0 - 414)

[<0,001%]
0,0
(010 - OIO)

[0,122*]
3,7
(0,0-16,8)
[<0,010*]
4,9
(3,2-16,0)

[<0,001%*]
0,0
(0;0 - 010)

[0,180%]

Grupa kontrolna

cthickness
(mm)

[ P LVNCN vs. Kontrola]

7,8+1,5

[0,170]
7,316

[0,655]
51+0,9

[0,009]
7,4+1,5

[0,114]

6,0+1,0

[0,038]
4,8+0,9

[0,022]
7,6+1,1

[0,630]
6,7+1,4

[0,258]
4,8 £0,8

[<0,003]
7,5%1,3

[0,197]

NC/C

[ P LVNCN vs. Kontrola]
0,0
(0,0-0,0)

[0,984*]
0,0
(0:0 - OIO)

[0,256*]
0,0
(0,0-0,8)

[<0,001%]
0,0
(0,0 - 0r8)

[0,201%*]
0,0
(0;0 - 111)
[<0,001%]
0,0
(OIO - 110)
[<0,001%]
0,0
(0,0 -0,0)
[0,122%*]
0,6+0,5

[<0,003]
0,9+0,5

[<0,001]
0,0
(0;0 - 010)

[0,180%]
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MA 5,6 51+1,3 1,2 4,6 51+1,2 1,1
(4,9 -8,5) (09-1,8) @ (0,0-5,8) (0,0-1,3)
[0,090%] [0,975] [0,243%]
AA 14,2+5,8 3,6+0,9 3,8 6,6 4,7+0,9 1,4+0,6
(2,9-52) (6,1-8,8)
[<0,001%] [0,001] [<0,001%]
BP 53+4,1 6,6x1,4 0,9+0,8 0,0 7,7x1,4 0,0
(0,0-0,0) (0,0 -0,0)
[<0,001%] [0,032] [<0,001%]
MP 8,7%4,2 58+1,5 1,6+0,9 5,9 6,1+1,6 0,0
(4;7 - 7;2) (OIO - 110)
[<0,001*] [0,632] [<0,001%*]
BAS 0,0 7,5+1,3 0,0 0,0 89+%2,0 0,0
(0,0-0,0) (0,0-0,0) | (0,0-0,0) T (0,0 -0,0)
[0,983*] [0,983%]
MAS 0,0 6,4+1,3 0,0 0,0 6,9+1,2 0,0
(O;O - 4;6) (O;O - 016) (010 - OIO) (OIO - OIO)
[0,897%] [0,258] [0,763%*]
Wzgledna dokoniuszkowa Wzgledna dokoniuszkowa redukcja Cinickness
redukcja Cinickness W grupie LVNCy w grupie kontrolnej (%)
(%) [PLVNCN vs. Kantrala]
BL->AL 34 (28 — 48) 32 (16 -47)
[0,519%]
BIAl 49 (43 — 58) 36 (27 - 46)
[0,048%]
BA->AA 51 (40 - 55) 35 (28 —48)
[0,039%]
BSAS 42 (30 -52) 32 (25 — 44)
[0,107%]
Skréty jak w Tabeli 14. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle); Ciickness — Erubosé warstwy scalonej
miesnia lewej komory (ang. left ventricular compacted layer). Wzgledng dokoniuszkowg redukcje Cipickness SCiany
bocznej (BL->AL), dolnej (BI->Al), przedniej (BA>AA) i przegrodowej (BS->AS) lewej komory wyliczono ze wzoru
odpowiednio dla kazdej ze $cian: (Cipickness S€EMentu podstawnego — Cinickness S€EMentu koniuszkowego) /
Cinickness S€gMentu podstawnego.

Abbreviations as in Table 14. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
Cinickness — left ventricular compacted layer thickness. Relative apical Cpgy.r reduction of lateral (BL->AL),
inferior (BI->Al), anterior (BA->AA) and septal (BS->AS) walls was calculated for the corresponding walls
from the formula: (basal Cipickness — apical Cepickness) / basal Copickness:
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5.2.6. Analiza poréwnawcza podstawowych parametrow obrazowych w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy podgrupg z kardiomiopatig z niescalenia
mie$nia lewej komory z poszerzong jamg lewej komory a grupg z niewiencowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowg

Poréwnanie populacji podgrupy LVNCpepm i grupy nDCM nie wykazato znaczacych
réznic w zakresie kazdego z analizowanych parametrow poza NCM; i NCM,/LVM,.
Nalezy jednak zauwazy¢, ze NCM,/LVM; byt jednym z parametréw kwalifikujgcych do grupy
LVNC. Podstawowg charakterystyke poréwnawczg podgrupy LVNCpem z grupg nDCM

przedstawiono w Tabeli 17.

96



Tabela 17. Poréwnanie podgrupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory z poszerzong jama
lewej komory (LVNCpcwm) i grupy z niewiericowopochodng kardiomiopatig rozstrzeniowg (nDCM)
Table 17. Comparison of the left ventricular noncompaction cardiomyopathy subgroup with enlarged

left ventricle (LVNCpey) and the non-ischemic dilated cardiomyopathy group (nDCM)

LVNCpcm nDCM p
N =22 N=15

Wiek [lata] 52+ 16 45 + 19 0.248
EDV [ml] 300 + 71 281 + 60 0.410
EDVy [ml] 223 + 48 221+55 0.928
ESV [ml] 236 + 73 218+ 71 0.483
EF [%] 23+8 24 + 10 0.697
LVMy [g] 220 228 0.596

(165—-447) | (148 -353)
LVM, [g] 337+ 92 284 + 70 0,078
P Ly us. Lvm 0,095 0,058 ‘-
NCM, [g] 65 61 0,219

(41-214) (35-122)
NCM, [g] 165 108 0,005

(86 —317) (61 —182)
PNCMIvs. NCMIn <0,001 <0,001
NCM/LVM,, [%] 32.2+83 27.8+7.3 | 0,125
NCM/LVM, [%] 42.4+11.9 27.8+7.2  <0,001
Pnemvi/Lvmvs., 0,005 ’ 0,989 .
NCMH/LVMH

Skréty jak w Tabeli 13. LVNCpcpm — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory z rozstrzenia lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle);
nDCM — niewienncowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowa (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy)

Abbreviations as in Table 13. LVNCpe, — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged
left ventricle; nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy
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5.2.7. Szczegétowa analiza poréwnawcza morfologii segmentéw lewej komory w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy podgrupg z kardiomiopatig z niescalenia
mie$nia lewej komory z poszerzona jama lewej komory a grupg z niewieicowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowg

W porédwnaniu z grupg nDCM, w grupie LVNCpcy obserwowano tendencje do bardziej
nasilonego beleczkowania wszystkich segmentow koniuszkowych LV, segmentow
srodkowych scian dolnej, tylnej, bocznej i przedniej oraz segmentu podstawnego tylnego.

W tym obszarze LV najbardziej rozwinigtg NCjyer Obserwowano w segmentach
koniuszkowych jednoczes$nie z istotnie mniejszymi wartosciami Ciicknesss CO Mmiato swoje
odzwierciedlenie w stosunku NC/C w tych segmentach. Na poziomie srodkowych segmentéw
LV, z wyjatkiem Sciany przegrodowej (p >0,05), istotne rdéznice dotyczyty juz tylko NCinickness
i NC/C.

W podgrupie LVNCpcy, inaczej niz w grupie nDCM, obserwowano istotnie wiekszg
dokoniuszkowq redukcje Cinickness SCiany bocznej.

W Tabeli 18 przedstawiono réznice w budowie poszczegdlnych segmentéw LV miedzy
podgrupg LVNCpcym i grupg nDCM. Z kolei graficzne odzwierciedlenie czestosci i nasilenia
wzmozonego beleczkowania pomiedzy podgrupg LVNCpcym i grupga nDCM przedstawiono

wczesniej na Wykresie 3 w podrozdziale 5.3.1.
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Tabela 18. Poréwnanie usrednionych bezwzglednych wartosci grubosci warstw niescalonej (NCihickness) i SCalonej

(Cthickness) Oraz stosunku grubosci obu tych warstw (NC/C) dla poszczegdlnych segmentéw lewej komory

w jej 16-segmentowym modelu w podgrupie osob z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej komory

z poszerzong jamg lewej komory (LVNCpey) i grupie z niewiencowopochodng kardiomiopatig rozstrzeniowg

(nDCM)

Table 18. Comparison between the average of the absolute thicknesses of the noncompacted (NCpickness)

and compacted (Cuickness) layers, and of the noncompacted to compacted layer ratio (NC/C) for individual

left ventricular segments in its 16-segment model in the left ventricular noncompaction cardiomyopathy

subgroup with enlarged left ventricle (LVNCpcy) and the non-ischemic dilative cardiomyopathy (nDCM) group

Seg-

menty

BS

MS

AS

BL

ML

AL

Bl

Mmi

Al

BA

thhickness
(mm)

0,0
(010 - OIO)

0,0
(0,0 - OIO)

9,4
(5,2 —15,7)

51
(010 - 710)

11,0+£5,2

16,0 £ 7,4

0,0
(0,0-5,3)

6,5
(0,0 - 10,9)

14,6+7,9

4,5+4,5

LVNCpem

cthickness
(mm)

7,8+1,6

8,5+1,3

42+1,1

7,0+1,4

59+1,3

4,1+0,9

6,9+1,6

6,5+1,4

43+1,0

7,0+1,8

NC/C

0,0
(0;0 - 010)

0,0
(O;O - OIO)

2,4
(1;6 - 413)

0,8
(O;O - 110)

20+1,1

4,1+2,0

0,0
(0,0 - 018)

1,1
(010 - 118)

3,5+1,8

0,7
(0,0-1,3)

thhickness
(mm)

[ P LVNCDCM vs. nDCM]

0,0
(OIO - OIO)

[n/d]
0,0
(OIO - OIO)

[n/d]
0,0
(OIO - 516)

[<0,002%]
0,0
(0,0-0,0)
[n/d]
0,0
(0,0-5,3)

[<0,001%]
6,8+3,6

[<0,001]
0,0
(010 - OIO)
[n/d]
0,0
(0,0-4,5)
[0,012%]
6,1+34
[<0,001]
0,0
(0,0 - OIO)

[n/d]

nDCM

Cthic:kness
(mm)

[ P LVNCDCM vs. nDCM]

8,7+2,6

[0,182]
8,920

[0,515]
50+1,0

[<0,041]
8,7
(7;2 - 815)
[<0,009%]
6,6+1,0

[0,095]
57+0,9

[<0,001]
8,327

[0,060]
7,6 1,7

[0,047]
52+1,4

[0,024]
7,9
(714 - 812)

[0,016*]

NC/C

[ P LVNCDCM vs. nDCM]

0,0
(0:0 - 010)

[n/d]
0,0
(0,0 -0,0)

[n/d]
0,0
(0,0-1,2)

[<0,001%]
0,0
(0,0 -0,0)
[n/d]
0,0
(0:0 - 019)
[<0,001%]
1,2+0,6
[<0,001]
0,0
(O;O - 010)
[n/d]
0,0
(0,0 -0,5)
[<0,008%]
1,2+£0,6
[<0,001]
0,0
(0;0 - OIO)

[n/d]
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MA 10,0+ 4,1 5,2 1,9+1,0 5,1 58+1,3 0,8
(415 - 611) (0,0 - 612) (010 - 111)
[<0,001%] [0,275%] [<0,001%]
AA 8,3 43+1,2 2,8+1,9 6,3+2,6 4,9 1,5+0,7
(5,9 -15,9) (3,7-5,1)
[<0,001%] [0,003*] [0,024]
BP 5,3 7,0+1,8 0,9 0,0 7,4+1,7 0,0
(010 - 716) (Olo - 113) (0,0 - 415) (010 - 018)
[0,047%] [0,466] [0,087%]
MP 10,1 57+1,2 2,0 2,6 7,3+1,5 0,5+0,6
(9,5-12,9) (1,5-12,5) (0,0-7,5)
[<0,001%] [0,003] [<0,001%]
BAS 0,0 85+1,8 0,0 0,0 9,4+2,3 0,0
(0,0-0,0) (0,0-0,0) (0,0-10,0) (0,0-0,0)
[0,885%] [0,187] [0,885%]
MAS 0,0 7,2+1,5 0,0 0,0 8,2+1,8 0,0
(0,0 - 813) (O;O - 1;0) (0;0 - OIO) (OIO - OIO)
[0,322%] [0,093] [0,272%]
Wzgledna dokoniuszkowa redukcja Wzgledna dokoniuszkowa redukcja Cinickness
Cthickness W grupie LVNCpcm (%) w grupie nDCM (%)
[ P LVNCDCM vs. nDCM]
BL->AL 39 (29 - 49) 29 (22 - 36)
[0,023%]
BI>Al 41 (27 - 51) 35(32-48)
[0,657%]
BA-5AA 33 (26-52) 52 (36 -57)
[0,093%]
BS->AS 48 (36 - 55) 44 (28 - 51)
[0,449%]

Skréty jak w Tabeli 14. LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory z rozstrzenia lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle);
nDCM - niewiencowopochodng kardiomiopatia rozstrzeniowg (ang. non-ischemic dilative cardiomyopathy);
Cinickness — grubos¢ warstwy scalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular compacted layer).
Wzgledng dokoniuszkowg redukcje Cipickness SCiany bocznej (BL->AL), dolnej (BI->Al), przedniej (BA->AA)
(BS>AS)

(Cthickness segmentu podstawnego — Cipickness S€gMentu koniuszkowego) / Cipickness SEEMeENtu podstawnego.

i przegrodowej lewej komory wyliczono ze wzoru odpowiednio dla kazdej ze S$cian:

Abbreviations as in Table 14. LVNCpe, — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged
left ventricle;, nDCM — non-ischemic dilative cardiomyopathy; Cuicness — left ventricular compacted layer
thickness. Relative apical Cickness reduction of lateral (BL-AL), inferior (BI>Al), anterior (BA->AA)
(BS>AS) walls was
(basal Cipickness — apical Cupickness) / basal Cepickness-

and septal calculated for the corresponding walls from the formula:
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5.2.8. Analiza poréwnawcza podstawowych parametrow obrazowych w badaniu
rezonansem magnetycznym serca pomiedzy podgrupami grupy z kardiomiopatia
z niescalenia miesnia lewej komory

Poréwnanie podgrup LVNCy i LVNCpcm Wykazato, ze podgrupa LVNCpeym byta istotnie
starsza od podgrupy LVNCy. Ponadto podgrupy réznity sie istotnie w zakresie praktycznie
wszystkich analizowanych parametréw oceniajgcych objetosci LV, globalng funkcje
skurczowg LV, a ponadto NCM i LVM liczonych dwiema analizowanymi metodami.

Analize istotnosci réznic pomiedzy podgrupami LVNC przedstawiono w Tabeli 19.
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Tabela 19. Analiza wewnatrzgrupowej istotnosci réznic podstawowych parametréow ocenianych w rezonansie
magnetycznym serca pomiedzy podgrupami kardiomiopatii z niescalenia miesnia lewej komory z nieposzerzong
(LVNCy) i poszerzong jamg lewej komory (LVNCpewm)

Table 19. Intra-group analysis of the significance of differences in basic parameters assessed
by cardiac magnetic resonance imaging between the subgroups of left ventricular noncompaction

cardiomyopathy with normal-range (LVNCy) and enlarged left ventricle (LVNCpcy)

LVNCy LVNCpem P
N =20 N =22
Wiek [lata] 38 +15 52 +16 <0,005
EDV [ml] 166 + 37 300 ¢ 71 <0,001
EDV,, [ml] 128 £ 29 223 +48 <0,001
ESV [ml] 100 + 31 236+ 73 <0,001
EF [%] 41+9 23+8 <0,001
LVMy [g] 141 + 38 220 <0,001"
(165 — 447)
LVM, [g] 186 + 45 337+ 92 <0,001
NCMy, [g] 41+ 15 65 <0,001"
(41-214)
NCM, [g] 86 165 <0,001"

(37-163)  (86-317)
NCM/LVMy[%] | 29,4+6,4 | 32.2+83 0,229

NCM/LVM; [%] 41 £ 10 424 +11.9 0,671

Skréty jak w Tabeli 13. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory
(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle); LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy
with enlarged left ventricle)

Abbreviations as in Table 13. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
LVNCpcp — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle
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5.2.9. Szczegotowa analiza poréwnawcza morfologii lewej komory w badaniu rezonansem
magnetycznym serca pomiedzy podgrupami grupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia
lewej komory

Poréwnanie obu podgrup LVNCy i LVNCpeym nie ujawnito ,schematu” rdznic
w grubosci warstw segmentéw LV i NC/C. Istotne statystycznie réznice dotyczyly jedynie
pojedynczych segmentow: srodkowego przedniego (dot. NCiickness i NC/C), koniuszkowego
przedniego (dot. Cinickness i NC/C), Srodkowego tylnego (dot. NCinickness), Srodkowego
przegrodowego i bocznego (dot. Cinickness)-

Nie stwierdzono istotnych réznic pomiedzy podgrupami LVNC w dokoniuszkowej
redukcji Cenickness-

W Tabeli 20 przedstawiono réznice w budowie poszczegdlnych segmentéw LV miedzy
podgrupami LVNCy i LVNCpcm. Z kolei graficzne odzwierciedlenie czestosci i nasilenia
wzmozonego beleczkowania pomiedzy podgrupami LVNCy i LVNCpem przedstawiono

wczesniej na Wykresie 3 w podrozdziale 5.3.1.
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Tabela 20. Analiza wewnatrzgrupowej segmentarnej istotnosci réznic pomiedzy podgrupami kardiomiopatii
z niescalenia miesnia lewej komory z nieposzerzong (LVNC,) i poszerzong jamg lewej komory (LVNCpcpm)
Table 20. Analysis of the intra-group segmental significance of differences between the subgroups

of left ventricular noncompaction cardiomyopathy with normal-range (LVNC,) and enlarged left ventricle

(LVNCpen)
LVNCy LVNCpcm
Seg' thhickness cthickness NC/ C thhickness cthickness NC/ C
menty (mm) (mm) (mm) (mm)
[Pivnen vs. tuneoamd | [Prvwen vs. euncoemd | [Prynen vs. uneoem]
BS 0,0 7,1+£1,4 0,0 0,0 7,8%+1,6 0,0
(010 - 010) (O;O - 0;0) (010 - 010) (010 - OIO)
[1,000%] [0,136] [0,990%]
MS 0,0 7,1+£1,6 0,0 0,0 85%+1,3 0,0
(0,0-3,7) (0,0-0,5)  (0,0-0,0) (0,0 -0,0)
[0,489%] [0,003] [0,428%]
AS 15,1+7,0 4,1+1,0 3,8+%1,9 9,4 4,2+1,1 2,4
(5,2 —15,7) (1,6 — 4,3)
[0,096*] [0,867] [0,099*]
BL 3,7 6,3+1,9 0,6 5,1 7,0£1,4 0,8
(010 - 714) (OIO = 112) (0,0 = 710) (0,0 = 110)
[0,442%] [0,212] [0,762%]
ML 9,1+3,5 50%1,2 1,8+0,7 11,0%£5,2 59+1,3 2,0+1,1
[0,189] [0,034] [0,610]
AL. 145+55 3,9+1,0 39+1,7 160+74 4,1+0,9 4,1+2,0
[0,445] [0,451] [0,768]
Bl 0,0 7,4+1,4 0,0 0,0 6,9%+1,6 0,0
(0,0 - 6,0) (0,0-0,8) | (0,0-5,3) (0,0-0,8)
[0,687%*] [0,270] [0,772%*]
Mi 7,5+3,5 6,1+1,2 1,3+0,6 6,5 6,5+1,4 1,1
(0,0-10,9) (0,0-1,8)
[0,458%] [0,313] [0,365%]
Al 13,9+5,4 3,8+0,9 3,7+1,4 14,6 +7,9 43+1,0 3,5+1,8
[0,745] [0,160] [0,691]
BA 0,0 6,8+1,7 0,0 4,5+4,5 7,0+£1,8 0,7
(0,0-4,3) (0,0-0,7) (0,0-1,3)
[0,092%*] [0,645] [0,131%]
MA 5,6 51+1,3 1,2 10,0+ 4,1 5,2 1,9+1,0
(4,9-38,5) (0,9-1,8) (4,5-6,1)
[<0,003*] [0,385%] [0,044%]
AA 14,2 +5,8 3,6+0,9 3,8 8,3 4,3+1,2 2,8+19
(29-52) (59-15,9)
[0,062%] [0,029] [0,015%]
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BP 53+4,1 6,6+1,4 0,9+0,8 53 7,0+1,8 0,9

(0,0-17,6) (0,0-1,3)
[0,695%] [0,443] [0,488%]
MP 8,7+4,2 58%1,5 1,6+0,9 10,1 57+1,2 2,0
(9,5-12,9) (1,5-2,5)
[0,047%] [0,860] [0,084*]
BAS 0,0 7,5+1,3 0,0 0,0 85+1,8 0,0
(0,0-0,0) (0,0-0,0) | (0,0-0,0) (0,0 —0,0)
[0,814%] [0,060] [0,814%]
MAS 0,0 6,4+1,3 0,0 0,0 7,2+1,5 0,0
(0,0 - 416) (OIO - 016) (OIO - 813) (010 - 110)
[0,314%*] [0,086] [0,410%*]
Wzgledna dokoniuszkowa redukcja Wzgledna dokoniuszkowa redukcja Cinickness
cthickness w grupie I-VNCN (%) w grupie I-VNCDCM (%)
[PLVNCN vs. LVNCDCM]
BL>AL 34 (28 — 48) 39 (29 - 49)
[0,448%*]
Bl Al 49 (43 —58) 41 (27 - 51)
[0,063%]
BA->AA 51 (40 - 55) 33 (26-52)
[0,077%]
BS-AS 42 (30 -52) 48 (36 - 55)
[0,404%*]
Skréty jak w Tabeli 14. LVNCy — niescalenie miesnia lewej komory bez rozstrzeni lewej komory

(ang. left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle); LVNCpcy — kardiomiopatia z niescalenia
miesnia lewej komory z rozstrzenig lewej komory (ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy
with enlarged left ventricle); Cipickness — 8rubos¢ warstwy scalonej miesnia lewej komory (ang. left ventricular
compacted layer). Wzgledng dokoniuszkowa redukcje Ciickness SCiany bocznej (BL->AL), dolnej (BI-Al),
przedniej (BA>AA) i przegrodowej (BS->AS) lewej komory wyliczono ze wzoru odpowiednio dla kazdej ze $cian:
(Cthickness segmentu podstawnego — Cihickness S€gmentu koniuszkowego) / Cipickness SEEMentu podstawnego.

Abbreviations as in Table 14. LVNCy — left ventricular noncompaction with normal-range left ventricle;
LVNCpen, — left ventricular noncompaction cardiomyopathy with enlarged left ventricle; Cuickness — left ventricular
compacted layer thickness. Relative apical Cuyiness reduction of lateral (BL->AL), inferior (BI->Al),
anterior (BA>AA) and septal (BS>AS) walls was calculated for the corresponding walls from the formula:
(basal Cipickness — apical Cepickness) / basal Cupickness-
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5.2.10. Podsumowanie

Nie znaleziono schematu beleczkowania LV rdznigcego podgrupy LVNCy i LVNCpem.
Natomiast w poréwnaniu w/w podgrup z ich grupami poréwnawczymi
(LVNCy vs. grupa kontrolna i LVNCpcym vs. nDCM) réznice w budowie w obu przypadkach
dotyczg gtéwnie segmentow koniuszkowych (dot. NCinicknesss  Cthickness 1 NC/C)
oraz $cian lewej komory z wyjatkiem przegrody miedzykomorowe;j.

W wiekszosci przypadkow, podobnie jak to miato miejsce w catej grupie LVNC,
istotne réinice W NCuickness mialy odzwierciedlenie w istotnosci réznic NC/C
w poszczegolnych odmiennych w budowie segmentach LV, zwtaszcza w zakresie scian

bocznej, tylnej i dolnej.
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5.2.11. Wyniki poréwnania dwéch metod diagnostycznych pomiaru masy warstwy
niescalonej migsnia lewej komory w rezonansie magnetycznym serca

5.2.11.1. Poréwnanie wartosci odciecia NCMy i NCM, oraz NCM,/LVM,, i NCM,/LVM, dla grupy

z kardiomiopatiq z niescalenia miesnia lewej komory

Wyniki zaprezentowano w Tabeli 21. Wartosci odciecia dla parametréw ocenianych metoda

Hautvast’a i wsp. byly nizsze niz te oceniane metoda Jacquier’a i wsp.>

Tabela 21. Wartosci odciecia dla masy warstwy niescalonej lewej komory w grupie z kardiomiopatig
z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC) i grupie kontrolnej — analiza ROC
Table 21. The cut-off values of left ventricular noncompaction mass between the left ventricular noncompaction

cardiomyopathy group (LVNC) and the control group — ROC analysis

Parametr Wartos¢ AUC Czutosc Specyficznos¢
odciecia
NCM, 26g 0,955 92,9% 90,9%
NCM, 40g 0,944 95,2% 72,7%
NCMyu/LVMy 22% 0,933 95,2% 81,8%
NCM,/LVM, 26% 0,883 95,2% 81,8%

NCM — masa warstwy lewej komory o wzmozonym beleczkowaniu (ang. left ventricular noncompacted layer
mass); LVM — catkowita masa lewej komory (ang. total left ventricular mass); NCM/LVM — stosunek masy
warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory (ang. noncompacted layer to total left ventricular mass
ratio); (4) — ocena parametrow wg metody Hautvast’a i wsp.35 (ang. evaluation of image parameters using
Hautvast’s et al.”> method); () — ocena parametrow wg metody Jacquier’a i wsp.33 (ang. evaluation of image
parameters using Jacquier’s et al.”® method); AUC — pole pod krzywg ROC (ang. area under the ROC curve)

NCM - left ventricular noncompacted layer mass; LVM — total left ventricular mass; NCM/LVM — noncompacted
layer to total left ventricular mass ratio; () — evaluation of image parameters using Hautvast’s et al. * method;
(,) — evaluation of image parameters using Jacquier’s et al. 3 method; AUC — area under the ROC curve
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5.2.11.2. Porownanie powtarzalnosci i odtwarzalnosci pétautomatycznej metody pomiaru NCM,
oraz NCM,/LVM,, wg Hautvast’a i wsp.” dla grupy z kardiomiopatiq z niescalenia miesnia lewej

komory

Wynik odtwarzalnoéci i powtarzalnoéci NCM i NCM/LVM wg Hautvast'a i wsp.>
oraz wg metody opracowanej przez Jacquiera i wsp.>> zaprezentowano w Tabeli 22.
Zarowno powtarzalno$¢ jak i odtwarzalno$¢ parametrow NCMy (vs. NCM))

jak i NCMy/LVMy (vs. NCM,/LVM)) byta wyzsza.

Tabela 22. Poréwnanie odtwarzalnosci i powtarzalnosci pomiedzy metodami oceny masy niescalonej warstwy
miesnia lewej komory metodami Hautvast’a i wsp.35 oraz Jacquier’a iwsp.33
Table 22. Comparison of reproducibility and repeatability between methods of assessing the left ventricular

noncompacted layer mass by Hautvast’s et al.” and Jacquier’s et al.*® methods

Para- Odtwarzalnos¢ Powtarzalnos¢
metrmetoda (inter-observer variability) (intra-observer variability)
CoV ICC (+95Cl) CoV ICC (+95Cl)
NCMy 4,3% 0,998 (0,990 —0,999) 3,7% 0,998 (0,991 - 0,999)
NCMy/LVMy 4,3% 0,981 (0,919 — 0,996) 4,9% 0,978 (0,896 —0,995)
NCM, 20,5% 0,866 (0,552 —0,965) 12,8% 0,873 (0,268 —0,974)
NCM,/LVM, 19,7% 0,150 (-0,532 - 0,714) 12,9% 0,504 (-0,109 - 0,859)

CoV — wspodtczynnik zmiennosci (ang. coefficient of variation); ICC — wewnatrzklasowy wspdtczynnik korelacji
(ang. intraclass correlation coefficient); NCM — masa warstwy lewej komory o wzmozonym beleczkowaniu
(ang. left ventricular noncompacted layer mass); LVM — catkowita masa lewej komory (ang. total left ventricular
mass); NCM/LVM — stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory (ang. noncompacted
layer to total left ventricular mass ratio); () — ocena parametréw wg metody Hautvast'a i wsp.”
(ang. examined parameters estimated using Hautvast’s et al.*® method); () - ocena parametrow wg metody
Jacquier'ai wsp.33 (ang. examined parameters estimated using Jacquier’s et al.*® method)

CoV — coefficient of variation; ICC — intraclass correlation coefficient; NCM — left ventricular noncompacted layer
mass; LVM —total left ventricular mass; NCM/LVM — noncompacted layer to total left ventricular mass ratio;
(4) — examined parameters estimated using Hautvast’s et al® method; (;) — examined parameters estimated
using Jacquier’s et al.” method
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5.2.11.3. Analiza roznic sity i istotnosci korelacji dotyczqgcej NCM/LVM mierzonymi dwoma

zatozonymi metodami wzgledem EDV i EF

Analiza korelacji NCMy/LVMy w odniesieniu do EDV ujawnita umiarkowang korelacje w catej
badanej populacji (r 0,434; p <0,001) i w catej grupie LVNC (r 0,391, p 0,01).
Korelacja pomiedzy NCMy/LVMy i EF byta istotna statystycznie tylko w catej populacji
badanej (r -0,349; p 0,004), podczas gdy analiza poszczegdlnych grup ujawnita brak takiej
korelacji. Nie stwierdzono istotnej statystycznie korelacji pomiedzy NCM,/LVM; i EDV czy EF.
W analizie modelu regresji jedynie NCMy/LVMy ttumaczyt zmienno$é EDV (F 17,50, p <0,05).

Wyniki w formie graficznej przedstawiono na Wykresie 4.
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Wykres 4. Graficzne przedstawienie korelacji pomiedzy stosunkiem masy warstwy niescalonej i catkowitej masy
lewej komory liczonym metoda Hautvast’a i wsp.>® (NCM,,/LVM,) a péznorozkurczowg objetoscig (EDV) i frakcja
wyrzutowg lewej komory (EF) dla catej grupy badanej oraz péznorozkurczowy objetoscig lewej komory (EDV)
dla catej grupy z niescaleniem miesnia lewej komory (LVNC)

Chart 4. Graphical representation of the correlation between the noncompacted to total left ventricular mass
ratio estimated by Hautvast’s et al.*® method (NCM/LVM,,) and the left ventricular end-diastolic volume (EDV)
and ejection fraction (EF) for the whole analysed population, and the left ventricular end-diastolic volume (EDV)

for the left ventricular noncompaction group
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LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction

cardiomyopathy); NCMy/LVM, — stosunek masy warstwy niescalonej do catkowitej masy lewej komory
wyliczona metodg wg Hautvast’a i wsp.g'5 (ang. noncompacted layer to total left ventricular mass ratio
m. Hautvast’s et al.); EDV — objetoé¢ péznorozkurczowa lewej komory (ang. left ventricular
end-diastolic volume); EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction)

LVNC - left ventricular noncompaction cardiomyopathy;, NCM./LVM, — noncompacted layer to total
left ventricular mass ratio m. Hautvast’s et al.35); EDV — left ventricular end-diastolic volume;
EF — left ventricular ejection fraction

110



5.2.12. Analiza roznic sity i istotnosci korelacji dotyczacej wieku wzgledem EDV i EF

Analiza korelacji w catej grupie LVNC ujawnita umiarkowang korelacje wieku
w odniesieniu do EDV (r 0,318; p 0,04) i EF (r -0,504; p 0,001). W podgrupie LVNCpcm
zaobserwowano jedynie umiarkowang korelacje wieku z EF (r 0,477; p 0,021).
Nie obserwowano natomiast zadnej istotnej korelacji wieku z EDV czy EF w catej populacji
badanej, podgrupie LVNCy, grupie nDCM i grupie kontrolnej. Wyniki w formie graficznej

przedstawiono na Wykresie 5.

Wykres 5. Graficzne przedstawienie korelacji pomiedzy wiekiem a pdznorozkurczowg objetoscia (EDV)
i frakcjg wyrzutowg lewej komory (EF) dla grupy z kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (LVNC)
Chart 5. Graphical representation of the correlation between age and the left ventricular end-diastolic volume

(EDV) and ejection fraction (EF) for the left ventricular noncompaction cardiomyopathy group (LVNC)
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LVNC - kardiomiopatia z niescalenia miesnia lewej komory (ang. left ventricular noncompaction

cardiomyopathy); EDV — objetos¢ pdznorozkurczowa lewej komory (ang. left ventricular end-diastolic volume);
EF — frakcja wyrzutowa lewej komory (ang. left ventricular ejection fraction)

LVNC — left ventricular noncompaction cardiomyopathy; EDV — left ventricular end-diastolic volume;
EF — left ventricular ejection fraction
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6. Dyskusja

W 2006 roku grupa robocza ESC (European Society of Cardiology) wyodrebnita LVNC
jako rodzinng/genetycznie uwarunkowang kardiomiopatie;.67 Od tego momentu trwa
dyskusja nad podobienstwami i réznicami pomiedzy LVNC i nDCM, a w konsekwencji
nad wifasciwg klasyfikacjag LVNC jako odmiennej kardiomiopatii.68 Powodem tego
sg watpliwosci dotyczace kilinicznego znaczenia samego wzmozonego beleczkowania LV
oraz brak jasnych kryteriéw diagnostycznych LVNC, a obecnie stosowane kryteria
(zaproponowane przez m.in. Jenni'ego i wsp.29 w TTE czy Petersen’a i wsp.31

lub Jacquier'a i wsp.*> w CMR) wydaja sie by¢ niewystarczajace.'*?

Dlatego w kolejnych
badaniach obserwuje sie modyfikacje tych kryteriéw w oparciu o doswiadczenie i obserwacje
poszczegblnych badaczy oraz préby znalezienia konsensusu dotyczgcego rozpoznawania
LVNC.>*®°

W niniejszej pracy badawczej wykorzystano dwa komplementarne sposoby
obrazowania LV tj. TTE i CMR. Wzieto réwniez pod uwage réznice w obrazowaniu TTE i CMR.
Na tej podstawie w obrazowaniu TTE skupiono sie gtdéwnie na aspekcie funkcjonalnym
segmentéw LV przy uzyciu techniki 2D-STE, natomiast w CMR pofozono nacisk na aspekt
morfologiczny segmentdw LV. Nalezy jednak pamietaé, ze z uwagi na bardziej dynamiczny
rozwéj mozliwosci badawczych CMR i rdznorodnosé¢ oprogramowania do analizy
morfologicznej i funkcjonalnej serca przyczyniajgce sie do intensywniejszego wykorzystania
tej metody diagnostycznej w badaniach naukowych nad LVNC, w obecnych realiach

kardiologicznych i radiologicznych CMR stat sie metodg referencyjng w rozpoznawaniu LVNC,

szczeg6lnie w przypadku zajecia koniuszka LV.%°
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6.1. Kryteria kwalifikacji do grup i niejednorodnos¢ grupy badanej

Jednym z zatozen niniejszej pracy badawczej byta ocena jednorodnosci grupy LVNC.
W tym celu nalezato zastosowaé bardzo restrykcyjne i ujednolicone kryteria wigczenia
do grup, ktére postuzyty (i) uzyskaniu pewnosci dotyczgcej prawidtowe]j kwalifikacji grupowej
i (ii) uniknieciu wtaczenia do grupy LVNC przypadkéw watpliwych. Dokonano réwniez
podziatu grupy LVNC na podgrupy LVNCy i LVNCpcm Wzgledem EDV i EF. Za wartos¢ graniczng
dla EF przyjeto restrykcyjnie 40%, a dla EDV 117% wartosci prawidtowej dla ptci.
W tym przypadku wartosci EF réznity sie od tych przyjetych przez innych badaczy.m'71
Takie podejscie miato na celu podziniejsze poréwnanie podgrup LVNCy i LVNCpewm
z odpowiednio dobranymi grupami: grupg kontrolng dla LVNCy i grupg nDCM dla LVNCpcwm.
W rezultacie rowniez ustalenie, ktéra z podgrup moze wptywaé na niejednorodnosc catej
grupy LVNC, a tym samym na rozbieznosci wynikdw uzyskiwanych we wczesniejszych
badaniach.

W tym celu w niniejszej pracy na stopien doktora nauk medycznych zastosowano
2 etapowgq weryfikacje pacjentédw z grupy LVNC: (i) poczatkowo oceniono historie choroby
i rozpoznania chorych  kwalifikowanych do grup oraz oceniono kliniczne
prawdopodobieristwo choroby (m.in. objawy, choroby wspdtistniejgce, wywiad rodzinny),
a nastepnie (ii) przeanalizowano ponownie obrazy TTE lub CMR stosujgc odpowiednio
dobrane kryteria. Biorgc natomiast pod uwage watpliwosci diagnostyczne zwigzane
z metodami Petersen’a i wsp.>! i Jacquier'a i wsp.>* w odniesieniu do CMR, powtdrzono
w prezentowanej pracy po Amzulescu i wsp.** model wyznaczania wartosci odciecia
dla NCM,/LVM; podczas wstepnej kwalifikacji do grup. W konsekwencji zmodyfikowano

punkt odciecia przyjmujac warto$s¢ 31% w oparciu o goérng wartos¢ +95% ClI dla grupy
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kontrolnej. Warto$¢ 31% byta zbiezna z wartoscia uzyskana w badaniu Amzulescu i wsp.*
dla grupy zdrowe;j.

Podobnie jak w przypadku wczesniej opisanych restrykcyjnych kryteriéw kwalifikacji
do grupy LVNC, takie podejscie do kryteriow kwalifikacji przyjeto rédwniez w grupie
nDCM.”>”>™ W tej grupie zastosowano kryterium dla EF wzorujac sie na badaniach
m.in. Amzulescu i wsp.14 oraz Choi i wsp.37.

W literaturze $wiatowej juz wczesniej pojawiaty sie doniesienia sugerujgce
niejednorodnos¢ grupy LVNC. Zwracano m.in. uwage na mozliwos¢ wystepowania réznych
fenotypdw LVNC zaréwno w populacji pediatrycznej jak i ludzi dorostych. Wydaje sie,
ze z punktu widzenia morfologicznego nie bytoby btedem nazwac zaobserwowane fenotypy
LVNC ,,zespotami naktadania” (np. fenotyp LVNC/DCM/HCM o bardzo ztym rokowaniu
w populacji pediatrycznej), u ktérych podtoza lezg mutacje genetyczne zachodzace

w podobnych miejscach ludzkiego genomu.'>>>”®

Mozliwe, ze niejednorodnos$é grupy LVNC
mogta mie¢ wptyw na uzyskiwane przez wczesniejszych badaczy wyniki. Peters i Wsp.69
w swoim badaniu nad poréwnaniem grupy LVNC z grupg kontrolng w TTE zaobserwowali
istotnie gorsze wyniki grupy LVNC zaréwno w parametrach ocenianych tradycyjng TTE
jak i technikami 2D-STE. Tarando i wsp.?* podjeli z kolei prébe réznicowania LVNC z nDCM
w TTE, stwierdzajgc istotne réznice pomiedzy grupami w wartosciach LS poszczegdlnych
segmentdw na korzysé grupy LVNC. Jednakze nalezy zauwazy¢, ze pacjenci z grupy nDCM byli
starsi, bardziej objawowi, z wiekszymi objetosciami LA i LV, oraz gorszg funkcjg skurczowg
LV. W innym badaniu van Dalen i wsp.23 probowali zréznicowaé grupe LVNC zaréwno
z grupg nDCM jak i z grupq kontrolng. Grupa LVNC charakteryzowata sie podobng do nDCM

EDV, a wyniki uzyskane metodami tradycyjnej TTE nie réznity sie istotnie od grupy nDCM.

Istotnym ograniczeniem badania byta jednak liczba oséb w poszczegdlnych grupach (n = 10).
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Z kolei przyktadem badania, w ktérym dokonano podziatu samej grupy LVNC na podgrupy
jest badanie przeprowadzone przez Cortés i wsp.”’ Badacze podjeli prébe podziatu grupy
LVNC na dwie podgrupy wzgledem EF 50%, co wydaje sie miato wptyw na wyniki badania.
Zauwazono bowiem rdznice w czestosci wystepowania zjawiska RBR na niekorzys¢ podgrupy
LVNC z EF <50%.”° Kolejnym przyktadem podziatu grupy LVNC na dwie podgrupy byto
badanie przeprowadzone przez Bellavia i wsp.71, ktorego celem byto ustalenie roli 2D-STE
w wykrywaniu wczesnej dysfunkcji LV. Podobnie do badania Cortés i wsp.70 podzielono grupe
LVNC na podgrupy wzgledem EF 50% i pordwnano je z dobrang pod wzgledem wieku i pfci
grupg kontrolng. EDV byta wieksza w podgrupie LVNC z EF <50% niz w podgrupie LVNC z EF
>50% czy w grupie kontrolnej. "' W odréznieniu od dwdch wczeéniej opisanych badan,
w pracy Choi i wsp.37, w ktérej przebadano tacznie 87 pacjentéw z LVNC i LVNCpcv. za jedno
z kryteriow kwalifikacji do grupy LVNCpey przyjeto EF <40% (analogicznie do grupy nDCM).
Cho¢ grupy LVNCpcm | NnDCM nie byty bezposrednio poréwnywane (autorzy bowiem zatozyli
poréwnywanie tych grup do grupy izolowanego LVNC), grupy te nie réznity sie zasadniczo
podstawowymi parametrami CMR tj. EDV czy EF.

Uzyskane w pracy na stopied doktora nauk medycznych wyniki byly zbiezne
z wczesniejszymi obserwacjami badaczy. Niezaleznie od obrazowania uzytego w niniejszym
badaniu, zarédwno pomiary wykonane przy uzyciu TTE (tradycyjnymi metodami TTE
jak i przy pomocy 2D-STE), jak i CMR rdznicowaty grupe LVNC zaréwno od grupy nDCM
jak i kontrolnej, a wartosci badanych parametréw dla grupy LVNC plasowaty sie pomiedzy
odpowiednimi wartosciami uzyskanymi przez grupe nDCM i grupe kontrolng.
W TTE dotyczyto to szczegdlnie pomiardéw wielkosci i objetosci LV oraz globalnej funkcji
skurczowej LV (EF). Z kolei w CMR rdznice dotyczyty szczegdlnie EDV, ESV, EF, mas LV.

Istnienie réznic w badanych parametrach potwierdzono w analizie poréwnawczej podgrupy
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LVNCy i grupy kontrolnej. Na tej podstawie uznano, ze podgrupa LVNCy moze mieé
potencjalny wptyw na uzyskiwane przez catg grupe LVNC posrednie, pomiedzy grupami
nDCM i kontrolng, wyniki. Porownanie podgrupy LVNCpcym z grupg nDCM nie wykazato
bowiem istotnych rdznic w ocenianych parametrach z wyjgtkiem samego morfologicznego
obrazu wzmozonego beleczkowania LV, ktérego rozlegtos¢ w CMR wyrazata sie wartoscia
NCM; i NCM,/LVM,. Obserwacja ta powinna by¢ jednak interpretowana w odniesieniu
do kryteriéw kwalifikacji do grup. Na tej podstawie uznano, ze to wtasnie podgrupa LVNCy
moze miec potencjalny wptyw na uzyskiwane przez catg grupe LVNC posrednie wartosci

badanych parametréw.

6.2. Analiza segmentarnej funkcji skurczowej lewej komory

Zastosowanie tradycyjnych  technik echokardiograficznych nie  wystarcza
do zrdznicowania LVNC i nDCM, szczegdlnie w przypadku braku jednoznacznych kryteriow
rozpoznawania LVNC. Jak wspomniano wczesniej, grupa LVNC charakteryzowata sie
posrednimi wartosciami EF pomiedzy grupg nDCM i grupg kontrolnga. Z kolei analiza podgrup
wskazata na praktycznie niemozliwe rdznicowanie pomiedzy podgrupg LVNCpewm
a grupg nDCM w TTE. Stad podjete proby zastosowania techniki 2D-STE (jako obrazu
funkcji skurczowej LV) do réznicowania tych dwdch kardiomiopatii za pomocg pochodnych
“map” LS, oraz odksztatcenia okreznego LV, zmniejszonego lub odwrdconego skretu LV,

23-24,69

czy taczacego sie z tym zjawiska RBR. Rezultaty tych badan nie byly jednak jednolite.

* stwierdzili istotnie wieksze wartosci LS w grupie LVNC w stosunku

Tarando i wsp.?
do nDCM, a w szczegdlnosci réznice w gradiencie od podstawy do koniuszka LS,

ktory identyfikowat istotnie wieksze koniuszkowe LS w LVNC w pordéwnaniu z nDCM.

Nalezy przypomnie¢, ze w tym badaniu grupa LVNC byfa istotnie mtodsza i charakteryzowata
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sie mniejszg LV i wyzszg EF w porédwnaniu z nDCM. Van Dalen i wsp.23 w grupie LVNC
stwierdzili istotnie zmniejszonq zarowno ROT . jak i TWIST,y w poréwnaniu do grupy
nDCM i kontrolnej. Ograniczeniem badania byfta jednak liczba przebadanych oséb
(tacznie 20) jak i brak uwzglednienia w kryteriach kwalifikacji do grupy LVNC S$cienczenia
warstwy scalonej LV w segmentach o 2-warstwowej budowie $ciany wg Jenni’ego i wsp.”’.
Nalezy nadmieni¢, ze w tym badaniu zmniejszenie kata ROTapex i TWIST,y byto zwigzane
z obecnoscig zjawiska RBR, ktére obecne byto u wszystkich pacjentéw z grupy LVNC,
natomiast nie wystepowato w grupie nDCM i kontrolnej.23 Warto réwniez zauwazyé,
ze RBR wséréd pajentow z LVNC i zaburzeniami przewodnictwa s$rédkomorowego
(m.in. LBBB, tgcznie 3 pacjentéw) odbywato sie w kierunku zgodnym z ruchem wskazéwek
zegara (clockwise). Wiekszg licznoscig grupy LVNC (n = 60) charakteryzowato sie badanie
przeprowadzone przez Peters i wsp.69 Tu grupa LVNC osiggneta istotnie gorsze wyniki LS
i odksztatcenia okreznego w stosunku do grupy kontrolnej. Nalezy nadmieni¢, ze zjawisko
RBR wystepowato jedynie w ok. 53% grupy LVNC. Podobnie jak w badaniu van Dalen i wsp.??
nie wzieto pod uwage jednego z kryteridw rozpoznawania LVNC wg Jenni’ego i wsp.zg,
a mianowicie scienczenia S$ciany LV w segmentach z dwuwarstwowg budowg Sciany.
Jednak kryteria kwalifikacji do grupy LVNC byty zaostrzone o kryteria zaproponowane przez
Stollberger i wsp.®°, tzn. o obecno$¢ wiecej niz 3 wyniostych beleczek mieéniowych

2 ;.
33089 Cortés i wsp.70

w koniuszku LV, ktére nie wywodzity sie z przegrody miedzykomorowe;.
zaobserwowali obecnosé¢ zjawiska RBR nie tylko w grupie LVNC, ale réwniez nDCM,
co zwigzane byto z obnizong EF, GLS czy poszerzong jamg LV w porédwnaniu do nDCM
bez RBR. W samej za$ grupie LVNC zjawisko RBR wystepowato czesciej w podgrupie LVNC

z EF <50%. Kolejnym przyktadem podziatu grupy LVNC na dwie podgrupy byto badanie

przeprowadzone przez Bellavia i wsp.”!, ktérego celem byto ustalenie roli 2D-STE

117



w wykrywaniu wczesnej dysfunkcji LV. W badaniu dokonano podziatu grupy LVNC wzgledem
EF 50%, a uzyskane podgrupy poréwnano z grupg kontrolng. Na podstawie tego badania
ustalono, ze najbardziej odpowiednimi parametrami ocenianymi technikg 2D-STE
do rdznicowania grupy LVNC (oraz jej podgrup) i grupy kontrolnej s3 m.in. $rednia LS
dla poszczegélnych segmentéw koniuszkowych, zredukowany GLS,,;, obnizona ROT,pex
i TWISTy.

Wyniki uzyskane w pracy na stopien doktora nauk medycznych wykazuja pewna
zbieznos$¢ z obserwacjami zaprezentowanych badan. Pomiary wykonane przy uzyciu techniki
2D-STE réznicowaty grupe LVNC zaréwno od grupy nDCM jak i kontrolnej, a wartosci
badanych parametréw dla grupy LVNC plasowaty sie pomiedzy odpowiednimi wartosciami
uzyskanymi przez grupe nDCM i grupe kontrolng. Dotyczyto to szczegdlnie ROTapex, TWIST,y,
oraz LS praktycznie wszystkich segmentéw LV z wyjatkiem segmentu koniuszkowego
dolnego (LVNC vs. nDCM, p 0,051). Istnienie réznic w badanych parametrach potwierdzono w
analizie poréwnawczej podgrupy LVNCy i grupy kontrolnej. Poréwnanie podgrupy LVNCpcpm
z grupg nDCM nie wykazato jednak istotnych réznic w ocenianych parametrach z wyjgtkiem
czestosci wystepowania zjawiska RBR. Z uwagi jednak na obecno$é, cho¢ rzadszg,
tego zjawiska w grupie nDCM, ta obserwacja ma ograniczong wartos¢ diagnostyczna.
W zwigzku z powyzszym odmiennie do wnioskdw wyciggnietych z pozostatych badan,
technika 2D-STE praktycznie nie roznicowata restrykcyjnie dobranych pod wzgledem EDV i EF

podgrupy LVNCpem z grupg nDCM.

6.3. Analiza segmentarnej morfologii lewej komory
Na poczatkowym etapie zycia ptodowego procesy formowania sie i dalsze przemiany

wzmozonego beleczkowania LV s3 fizjologicznymi zjawiskami zachodzacymi podczas
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organogenezy. Umozliwiajg one zwiekszenie rzutu rozwijajgcego sie serca oraz zwiekszenie
powierzchni poboru tlenu i sktadnikéw odzywczych przez miokardium przed waskularyzacja
miesnia LV. W prawidtowych warunkach sg one jednak ograniczone czasowo i stopniowo
nastepuje ,zlewanie” podstawy beleczek miesniowych =z pierwotnie ,scalonym”
subepikardium, dochodzi do rozwoju endotelium i waskularyzacji miokardium. Natomiast
sam kierunek ,scalania” miokardium odbywa sie od podstawy do koniuszka serca

i od epikardium w kierunku endokardium.”®”"°

Ten naturalny kierunek rozwoju
beleczkowania LV moze jednak zosta¢ zaburzony na réznym poziomie jego przemian
i w konsekwencji prowadzi¢ do przetrwania wzmozonego beleczkowania LV.
Z kolei na podstawie czestosci i intensywnosci wzmozonego beleczkowania poszczegdlnych
segmentdw mozna wyciggnac wnioski o przebiegu samego procesu scalania miokardium LV.

Petersen i wsp.31 w swoim badaniu poréwnywali obraz wzmozonego beleczkowania
segmentéw LV pomiedzy grupg LVNC a m.in. grupg zdrowg oraz grupg nDCM.
Rozktad wzmozonego beleczkowania LV we wszystkich grupach byt podobny z narastajgca
czestoscig wystepowania od podstawy w kierunku koniuszka LV oraz ze zmniejszajaca sie
czestoscig od segmentéw przednich, poprzez boczne, tylne i dolne, w kierunku
przegrodowym. Odmiennie jednak do pozostatych grup, w grupie LVNC stosunek NC/C byt
Srednio ok. 60% wiekszy od pozostatych grup. Z badania wykluczono segment 17
(koniuszkowy), jako e tam warstwa ,scalona” jest najciensza, co prowadzi
do nieprawdziwych wnioskéw. Choi i wsp.a"7 badajac grupe LVNC i LVNCpeym wazieli
pod uwage samg istote LVNC charakteryzujacg sie dwuwarstwowg budowg mieénia LV,
ze Scienczeniem Cpyer i Nadmiernym rozwinieciem NCpyer i przesledzili rowniez rozktad

beleczkowania w LV. Obserwacje autoréow wykazaty, Zze najczesciej wzmozonym

beleczkowaniem objete byly segmenty koniuszkowe (z wyjatkiem segmentu koniuszkowego
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przegrodowego) oraz srodkowe $cian bocznej, tylnej i dolnej, rzadziej natomiast przedniej.a'7
Byto to zgodne z obserwacja Niemann i wsp.®® w badaniu z wykorzystaniem TTE, w ktérym
oceniajgc beleczkowanie LV w grupie LVNC stwierdzono obecnos¢ jakiegokolwiek
beleczkowania segmentéw LV (NC/C >0 wg Petersen’a i wsp.>!) w 61% segmentéw badanych
z przewazajgcy lokalizacjg w segmentach koniuszkowych (58%) i Srodkowych (41%).
Wyjatek stanowit segment Srodkowy przednioprzegrodowy, w ktérym nie stwierdzono
beleczkowania. W tym badaniu segmenty koniuszkowe charakteryzowaty sie stosunkiem
NC/C >2.

Badajagc morfologie LV w CMR w prezentowanej pracy na stopien doktora nauk
medycznych przeprowadzono analize budowy segmentéw LV i oceniono globalnie rozktad
beleczkowania LV w grupie LVNC. Uzyskane w tym zakresie wyniki sg zbiezne z wczesniej
poczynionymi przez innych badaczy obserwacjami. Najczesciej wystepujacym i najbardziej
nasilonym (mierzonym za pomocg NC/C) wzmozonym beleczkowaniem w badanej grupie
LVNC charakteryzuja sie segmenty koniuszkowe LV. Majg one rowniez najcieriszg Ciayer
jak i charakteryzujg sie istotnie wiekszg dokoniuszkowg redukcjg Cinickness Na $cianie dolnej
i przedniej w przypadku podgrupy LVNCy (vs. grupa kontrolna) i Scianie bocznej w przypadku
podgrupy LVNCpcm (vs. grupa nDCM). Z kolei najrzadziej beleczkowaniem dotkniete byty
segmenty przegrodowe, z praktycznym brakiem beleczkowania w segmentach podstawnych
przegrodowych i rzadkosciag wystepowania beleczkowania segmentdw srodkowych
przegrodowych (NC/C >0). W przeciwienstwie natomiast do segmentéw przegrodowych
mozna byto zauwazyé wyrainy wzrost czestosci beleczkowania na przeciwlegtej Scianie

bocznej/tylnej oraz dolnej.
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6.3.1. Warstwa scalona w segmentach dotknietych niescaleniem

Opisywanym  kryterium potwierdzajgcym rozpoznanie LVNC w badaniach
patologicznych jest m.in. penetracja >50% zachytkdéw miedzybeleczkowych w kierunku
epikardium.®2* W kontekscie dostepnych opiséw organogenezy serca ta informacja nosi
w sobie pewng nieprecyzyjnos$¢ dotyczacg faktycznego czy tylko rzekomego penetrowania
zachytkéw w kierunku epikardium, jako ze zachytki wydajg sie by¢ pierwotnie czescia
»gabczastego” miokardium. W zwigzku z powyzszym wydajg sie wyznacza¢ pewien rodzaj
granicy pomigdzy scalonym i niescalonym miokardium. Sama Cjayer Natomiast wydaje sie nie
przybiera¢ na grubosci z uwagi na zahamowanie procesu zlewania sie podstawy beleczek
miesniowych z cienszg scalong warstwg miokardium. To ztozone zjawisko sprawia,
ze stosunek NC/C w segmentach dotknietych niescaleniem zalezy réwniez od Cipickness-
W prezentowanej pracy badawczej jest to widoczne szczegblnie w segmentach
koniuszkowych LV, ktére sg najbardziej i najczesciej dotkniete wzmozonym beleczkowaniem
LV. To w tych segmentach obserwowano istotne roznice w grubosci nie tylko NCiyer
pomiedzy grupami, ale i Ciayer, ktore ,,de facto” przektadaty sie na wielkosé NC/C.

Cinickness Segmentow dotknietych niescaleniem Ilub wzgledna dokoniuszkowa

redukcja Cipickness Sciany bocznej roznicowaty podgrupe LVNCpcy od nDCM.

6.4. Wzmozone beleczkowanie lewej komory i jego wptyw na przebieg
choroby

W badaniu Amzulescu i wsp.** oceniano wptyw wzmozonego beleczkowania
na zdarzenia sercowo-naczyniowe w grupie nDCM, ktdrg podzielono na podgrupy wzgledem
NC/C >2,3 i NCM,/LVM, >31%. W badaniu nie znaleziono istotnych korelacji pomiedzy
rozlegtoscig wzmozonego beleczkowania LV mierzonego za pomocga stosunku NC/C czy mas

NCM,/LVM; a niekorzystnymi zdarzeniami sercowo-naczyniowymi. Z kolei Zemrak i wsp.82
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zbadali kilkutysieczng populacje oséb zdrowych pod katem dtugoterminowego wptywu
beleczkowania na zmiane objetosci i funkcji LV. Populacje podzielono na podgrupy
w zaleznoéci od nasilenia beleczkowania mierzonego metoda wg Petersen’a i wsp.>!
Autorzy nie znalezli klinicznie istotnego wptywu wzmozonego beleczkowania (niezaleznie
od jego nasilenia) na zmiane EDV i EF w ciggu 9,5-letniej obserwacji. Do innych wnioskéw
doszedt Choi i wsp.37 Oceny rozlegtosci wzmozonego beleczkowania autorzy dokonali
metodg zaproponowang przez Jacquier’a i wsp.33 z tg réznicy, ze wyniki zaprezentowano
jako procent objetosci NCjayer W stosunku do catkowitej objetosci migsnia LV. Autorzy zwrdcili
uwage na obecnos¢ korelacji pomiedzy rozlegtoscia wzmozonego beleczkowania
a EDV (pozytywnga) czy EF (negatywng) szczegdlnie w grupie LVNCpcm. W grupie nDCM
nie znaleziono korelacji pomiedzy wzmozonym beleczkowaniem a EDV. Inna grupa badaczy,
do ktoérej nalezg Stacey i wsp.83 podjeta sie oceny wzmozonego beleczkowania
oraz jego korelacji z niekorzystnymi zdarzeniami sercowo-naczyniowymi na podstawie
stosunku NC/C w skurczu. Na podstawie badania autorzy wyciggneli wniosek, ze stosunek
NC/C w skurczu >2 wykazuje najsilniejszg relacje z funkcja LV (wyrazong poprzez EF)
i najsilniejszy iloraz szans dla rozpoznania niewydolnosci serca, oraz hospitalizacji z przyczyny
zaostrzenia niewydolnosci serca, arytmii komorowych czy zdarzen zakrzepowo-zatorowych.
Autorzy sprawdzili ponadto, czy stosunek NC/C w skurczu u osdb niespetniajgcych kryteriow
dla LVNC rowniez ma implikacje kliniczne. Wyniki badania wskazaty, ze nawet beleczkowanie
ze stosunkiem NC/C w skurczu od 1 do 2 przy obecnosci zredukowanego skurczowego
grubienia Cpyer moze miec znaczenie kliniczne (zwiekszajace sie ryzyko smierci, hospitalizacji
z powodu zaostrzenia niewydolnosci serca, arytmii komorowych czy zdarzen

zakrzepowo-zatorowych).®*
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Rdznice w sposobie oceny nasilenia beleczkowania LV w przytoczonych wyzej pracach
badawczy wprowadzajg istotne watpliwosci dotyczace klinicznej istotno$ci wzmozonego
beleczkowania LV. Prezentowane wyniki pracy badawczej na stopien doktora nauk
medycznych wskazujg na zalezno$é wynikéw badan od metody diagnostycznej oceniajgcej
nasilenie wzmozonego beleczkowania LV. Nie stwierdzono bowiem korelacji pomiedzy NCM,
czy NCMy/LVM; a EDV lub EF.>®> Natomiast w przeciwienstwie do metody
wg Jacquier'a i wsp.33, zaobserwowano umiarkowang korelacje pomiedzy NCMy
czy NCMy/LVMy a EDV w catej grupie badanej oraz samej grupie LVNC.
Ponadto obserwowano istotng korelacje miedzy NCMy/LVMy i EF w catej grupie badane;.
Nie obserwowano jednak takiej korelacji w samej grupie LVNC. Wyjasnienia tej obserwacji
mozna dopatrywac sie w badaniu Paun’a i wsp.85 Autorzy zwrdcili uwage na mozliwy istotny
kompensacyjny charakter wzmozonego beleczkowania przy obnizonej funkcji skurczowej LV
w LVNC, ktory w konsekwencji mégtby wptywaé na objetosé wyrzutowg LV i EF, a tym samym
na brak korelacji w grupie LVNC. W zwigzku z powyziszym nalezatoby zastanowié¢ sie
ponownie nad istotnoscig kliniczng wzmozonego beleczkowania w dotychczasowych
badaniach. Nieprawidtowe Ilub niedoktadne oszacowanie nasilenia wzmozonego
beleczkowania mogto by¢ przyczyng btednych wnioskéw dotyczgcych braku istotnosci
klinicznej wzmozonego beleczkowania. Potrzebne sq dalsze badania nie tylko nad samym
wzmozonym beleczkowaniem LV, ale rowniez nad nieprawidfowym rozwojem ,,scalonego”

epikardium.

6.5. Masa warstwy niescalonej mies$nia lewej komory — poréwnanie metod
Pomimo uznanej przewagi CMR nad TTE w diagnostyce LVNC, istnieje duze

zrdznicowanie dostepnego oprogramowania do badan serca, a tym samym w metodach
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pomiarowych zaleznych od uzytego oprogramowania.>>*¥3484

W konsekwencji przektada sie
to na mnogos¢ kryteridw rozpoznawania LVNC w réznych osrodkach diagnostycznych.
Przy duzej liczbie metod rozpoznawania LVNC uwage nalezy jednak przytozy¢ do jakosci
proponowanych metod. Bowiem ws$rdd tych propozycji mozna zauwazyé poprawe
odtwarzalnosci i powtarzalnosci metod w miare uniezaleznienia procesu pomiaru NCM
od obserwatora.

Prekursorami w tej dziedzinie byli badacze Petersen i wsp.31 oraz Jacquier i wsp.33
Zgodnie z propozycja Petersen’a i wsp.31 LVNC moze by¢ rozpoznane w przypadku spetnienia
warunku NC/C >2,3 w przynajmniej 1 segmencie LV w rozkurczu. Jednak staboscig
ich badania byfta obserwacja przeprowadzona jedynie na grupie 7 oséb z LVNC.
Zgodnie natomiast z propozycjg Jacquier’a i wsp.33 LVNC moze by¢ rozpoznane w przypadku
spetnienia warunku NCM; >20% LVM,. Podobnie jednak jak w przypadku badania
Petersen’a i wsp.>?, badacze oparli swoje wnioski o obserwacje nieduzej liczby oséb z LVNC
(16 osbéb) oraz poprzestali na poréwnaniu catej grupy LVNC do m.in. grupy nDCM,
bez uwzglednienia EF i EDV. Sama natomiast metoda pomiaru NCM,, ktéra zakfadata
uwzglednienie masy ITB jako czesci NCM, wydaje sie znaczgco przeszacowywac rzeczywistg
NCM. W konsekwencji obie w/w propozycje metod rozpoznawania LVNC mogg powodowad
nadrozpoznawalno$é LVNC (m.in. w sytuacji klinicznie niemego wzmozonego beleczkowania
koniuszka LV u osoby zdrowej), a to z kolei moze prowadzi¢ do btednych wnioskéw
dotyczacych wptywu NCM na zdarzenia sercowo-naczyniowe w kolejnych badaniach.
Pdzniejsze badania zwrécity uwage na konieczno$s¢ modyfikacji punktu odciecia
dla patologicznej wielkosci wzmozonego beleczkowania. Do takich badan nalezy praca

Amzulescu i wsp.14, w ktérej zmodyfikowano warto$¢ odciecia NCM,/LVM, przyjmujac
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dla patologicznej NCM, punkt odciecia rowny 31% (jako warto$¢ +95% Cl dla populacji
zdrowej).

W zwigzku z watpliwosciami dotyczacymi faktycznego klinicznego wptywu wzmozonego
beleczkowania  zarébwno na  czesto$¢  wystepowania  niekorzystnych  zdarzen
sercowo-naczyniowych jak i na EDV czy EF powstaje pytanie, czy metody oceny wzmozonego
beleczkowania LV nie wptywajg na niespdjnosci uzyskiwanych wynikéw. Wiekszos¢ badan
odnosi sie bowiem do pierwszych préb oceny nasilenia wzmozonego beleczkowania
przez Petersen’a i wsp.31, Jacquier’a i wsp.33, czy Jenni'ego i wsp.29 jedynie modyfikujgc
ich pierwotne koncepcje. Jednak wsrdd wielu badan moina réwniez zaobserwowad
doniesienia naukowe nadajgce nowy kierunek badaniom nad rozlegtoscia wzmozonego
beleczkowania LV wraz z prébg uniezaleznienia stosowanych metod od badacza,
poki co bez znaczgcej oceny wptywu samych pomiardw na niekorzystne zdarzenia
sercowo-naczyniowe, EDV czy EF. Jednym z pierwszych badaczy, ktérzy podjeli sie tego
zadania byli Grothoff i wsp.34 Autorzy przeprowadzili badanie, w ktdrym podjeli prébe
pewnego udoskonalenia metody pomiaru NCM w stosunku do metody Jacquier’a i wsp.*?
poprzez wykluczenie ITB z NCM. Skutkowato to zwiekszeniem wartosci odciecia NCM/LVM
>25% dla LVNC wraz ze wzrostem gtéwnie specyficznosci testu do 100% w pordwnaniu
do metody Petersen’a i wsp.>', gdzie specyficznoé¢ wyniosta <80%. CoV dla powtarzalnosci
i odtwarzalnosci pomiaréw wynosit odpowiednio: 1,25 * 3,4% (Srednia rdznic 3,1%)
oraz 4,2 + 2,2% (Srednia rdéznic 5,7%). W badaniu poréwnano grupe LVNC z m.in. grupa
nDCM. Grupy nie rdznity sie istotnie pod wzgledem podstawowych parametréw CMR tj. EDV,
ESV czy EF, a nawet CLM. Rdznice byly jednak istotne statystycznie w przypadku NCM/LVM.
Staboscig badania byto wigczenie do analizy jedynie 12 0s6b z LVNC, wsrdd ktdrych znalazta

sie tylko 1 z EF 30% i poszerzong jama LV. Warto jednak zauwazy¢, ze proces kwalifikacji
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do grupy opierat sie na echokardiograficznych kryteriach LVNC wg Jenni’ego i wsp.”
poszerzonych o ocene klinicznego prawdopodobienstwa LVNC (rodzinne wystepowanie
LVNC, zaburzenia nerwowo-mie$niowe, czy czestoskurcze komorowe, niewydolno$é serca,
zaburzenia kurczliwosci odcinkowej, jednoczesnie przy wykluczeniu innych wrodzonych
lub nabytych choréb serca). Z uwagi na to, ze podejécie Grothoff'a i wsp.** wydawato sie
lepiej ujmowaé rzeczywista wielkoé¢ NCM w stosunku do podejécia Jacquiera i wsp.>,
w badaniu przeprowadzonym przez Positano i wsp.86 podjeto prébe poréwnania tych dwéch
metod. CoV dla odtwarzalnosci pomiaréw NCM/LVM i NCM byt poréwnywalny dla metody
zaproponowanej przez Grothoff'a i wsp.34 oraz Jacquier'a i wsp.33 i wynosit odpowiednio:
9.71% i 12,31% dla metody Grothoff'a i wsp.34 oraz 8.22% i 10,74% dla metody
Jacquier’a i wsp.33 Bricq i wsp.87 przeprowadzili badania algorytmu komputerowego
szacujgcego NCM i NCM/LVM na 60 zdrowych ochotnikach. Algorytm wprowadzit bardziej
zautomatyzowang ocene NCM poprzez automatyczne ustalenie 3 konturéw: ,niescalonego”,
endokardialnego i epikardialnego, a nastepnie za pomoca ,narzedzia” ustalajgcego prég
odciecia sygnatu dla miesnia LV poprzez poétautomatyczne (czeSciowo zaleine
od obserwatora) oddzielenie PM i ITB z NCM. Masa PM zostata ostatecznie wiaczona
do CLM. Srednia réznic pomiedzy dwoma badaczami dla NCM/LVM wynosita —=1.51 + 1.77%,
a dla NCM -1.06 *+ 1.02 g/m? i byta wyraznie mniejsza od tej z badania Positano i wsp.%®
dla metod zaproponowanych przez Jacquiera i wsp.>> oraz Grothoff'a i wsp.>*®*%
Captur i wsp.a'6 w swojej pracy dotyczacej uzycia analizy fraktalnej w ocenie beleczkowania
LV wykorzystali algorytm komputerowy do liniowej oceny wielkosci konturu
endokardialnego przy pomocy stopniowo zmniejszajgcego sie wymiaru kwadratéw (fraktali),
ostatecznie wyliczajgc tzw. wymiar fraktalny dla poszczegdlnych warstw LV obliczany

na podstawie funkcji logarytmicznej skali i liczby fraktalnej. Proces byt zautomatyzowany
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od samego ustalenia konturu endokardialnego az do wyliczenia wymiaru fraktalnego LV.
Kontur endokardialny obejmowat rowniez PM. W ten sposdb z analizy wykluczona zostata
przestrzen miedzybeleczkowa z ITB. CoV zaréwno dla powtarzalnosci jak i odtwarzalnosci
wymiaru fraktalnego wynosit 5%. ICC (+95%) dla powtarzalnosci i odtwarzalnosci wymiaru
fraktalnego wynosit odpowiednio: 0,98 (0,97 - 0,99) i 0,97 (0,95 - 0,98).
Petna automatyzacja metody pozwolita na zmniejszenie $redniej réznic miedzy dwoma
obserwatorami do 0. W badaniu uczestniczyto 30 oséb z LVNC. Uzyskane wyniki ICC (+95%)
powtarzalnosci i odtwarzalnosci poréwnano z uzyskanymi metoda Petersen’a i wsp.*
i Jacquiera i wsp.®, ktére dla powtarzalnosci i odtwarzalnoéci wynosity odpowiednio
— dla metody Petersen’a i wsp.31 0,89 (0,82 — 0,93) i 0,83 (0,73 — 0,89), dla metody
Jacquier’a i wsp.** 0,86 (0,77 - 0,95) i 0,89 (0,82 — 0,93).

Rezultaty pracy badawczej na stopien doktora nauk medycznych wskazujg réwniez
na stosunkowo niskg powtarzalnos¢ i odtwarzalno$s¢ pomiardw wykonanych metoda
Jacquier'a i wsp.*® oraz konieczno$¢ zweryfikowania i prawdopodobnie przesuniecia punktu
odciecia dla NCM,/LVM; w gére w stosunku do wartosci zaproponowanej
przez Jacquier’a i wsp.>?, a ustalonej na poziomie 20%. Z tego powodu analizujac metody
pomiarow NCM i NCM/LVM dostepne w literaturze podjeto probe stworzenia
uproszczonego modelu diagnostycznego, ktdorego celem miato by¢ zwrdcenie uwagi
na poprawe oceny radiologicznej w diagnostyce LVNC poprzez uproszczenie i automatyzacje
analizy NCM, a tym samym poprzez zmniejszenie btedu pomiaru zaleznego od obserwatora.
W stworzonym modelu diagnostycznym do oceny NCM zastosowano oprogramowanie
do analizy obrazéw serca w CMR opartego na algorytmie komputerowym Hautvast’a i wsp.35
Uzycie takiej metody badawczej w odniesieniu do LVNC nie byto do tej pory opisywane

w literaturze, a jej zastosowanie w tej jednostce chorobowej wydaje sie mie$ szczegdlne
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uzasadnienie. Ponadto bezwarunkowo wykluczono ITB z NCM i wtgczono mase PM do NCM.
Zastosowanie innowacyjnego modelu oceny NCM skutkowato istotng poprawg
odtwarzalnosci i powtarzalnosci w stosunku do wczesniej opisywanych w literaturze
wynikéw,  porownywalnie  jedynie z  wynikami  badania  przeprowadzonego
przez Captur i wsp.>® Zwiekszong odtwarzalno$¢ i powtarzalnoé¢ metody opartej
na komputerowym algorytmie Hautvast’a i wsp.* uzyskano w gtéwnej mierze za pomoca
zwiekszonej precyzji pomiaréw. Bardzo trudno jest bowiem poprawi¢ doktadnosc
analitycznego podejscia, gdy nie istnieje referencyjna metoda oceny NCM i NCM/LVM
w CMR. W zaprezentowanym podejsciu, zaznaczenie wewnetrznej i zewnetrznej granicy
Ciayer W projekcjach w osi krétkiej, przy rezygnacji z wyodrebniania PM, obnizyto mozliwe
ryzyko btedu zalezne od badacza. Matematyczny algorytm sam w sobie byt niezalezny
od obserwatora, a ryzyko btedu byto zwigzane tylko z artefaktami ruchowymi
(arytmia, problemy ze wstrzymaniem oddechu itp.) i poziomem, na ktérym obserwator
zaczynat i koczyt analize mas LV.

Nowy model diagnostyczny oceniajgcy NCMy i NCMy/LVMy umozliwit skuteczne
roznicowanie podgrupy LVNCy z grupg kontrolng, przy uzyskanych istotnie nizszych
wartosciach ocenianych parametréow w stosunku do NCM; i NCM,/LVM; oraz istotnie lepszej
powtarzalnosci w stosunku do metody Jacquier’a i wsp.>? Zaproponowana metoda nie udato
sie jednak zrdznicowac podgrupy LVNCpcm z nDCM. Tym samym w kontekscie zatozonych
celéw badania nie udato sie ustali¢ parametréw réznicujgcych podgrupe LVNCpem z nDCM.
Taki stan rzeczy mozna préobowaé ttumaczy¢ réznicami w ocenie PM pomiedzy metodami.
PM byty bowiem wystarczajgco wyodrebnione od NCjayer We wszystkich przypadkach grupy
kontrolnej i 73% przypadkéw nDCM w przeciwienstwie do jedynie 24% przypadkéw LVNC,

w tym 13% LVNCpcym i 35% LVNCy. W ten sposéb matematyczny algorytm uzyty w ocenie
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beleczkowania LV mdgt nieznacznie przeszacowywa¢ NCM u czesci pacjentéw z nDCM.

W rezultacie réznice w pomiarach NCMy mogty zostac rozmyte.

6.5.1. Ograniczenia metody Hautvast’a i wsp.*

Podejmujgc prébe prezentacji nowego podejscia diagnostycznego do NCM nalezy
wzig¢ pod uwage rdéwniez ograniczenia techniczne algorytmu komputerowego.
Widoczne jest to w szczegdlnosci w ocenie EDV dwoma réznymi metodami (standardowym
pomiarem i z wykorzystaniem algorytmu Hautvast’a i wsp.35). Roéznica pomiedzy uzyskanymi
wartosciami EDV jest zwigzana nie tylko z objetoscig PM, ale i z funkcjonowaniem samego
algorytmu, ktory zlicza tzw. woksele (czyli najmniejsze trojwymiarowe fragmenty przestrzeni
prezentowane jako punkty na pfaszczyznie dwuwymiarowej) w odniesieniu do specyfiki
intensywnosci sygnatu. W normalnych warunkach, granica pomiedzy warstwami miesnia LV
jest jasno widoczna dzieki niezbyt nasilonemu beleczkowaniu LV i dobrze wyksztatconym
(niepofragmentowanym) PM. W niniejszej jednak pracy rdzinica pomiedzy dwiema
wartosciami EDV w grupie kontrolnej wynosi ok. 20-25ml, co gtéwnie zalezy od objetosci PM,
natomiast zaréwno w grupie nDCM jak i catej grupie LVNC ok. 60ml (LVNCy ok. 40ml,
LVNCpcm ok. 75ml). Rdznica w objetosci EDV w grupie LVNC jest prawdopodobnie zalezna
od (i) artefaktow krwi wewnatrz jamy LV, (ii) rozmytej granicy pomiedzy tkankg miesniowg
i krwig w poszczegdlnych wokselach, (iii) mniejszg réznicg intensywnosci wokseli pomiedzy
tkankg miesniowg beleczek lub pofragmentowanych miesni brodawkowatych w zwigzku
z bardzo intensywng siateczkg beleczek miesniowych i waskimi zachytkami
miedzybeleczkowymi, oraz (iv) rozmyciem granicy pomiedzy warstwami w wyniku nasilone;j
i nieregularnej penetracji zachytkow w kierunku warstwy scalonej LV. Wigze sie to ze znanym

zjawiskiem usredniania sygnatu réznych tkanek w obrebie woksela (partial volume effect),
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co moze wplywac na jego ostateczne przyporzagdkowanie do odpowiedniego podzbioru
wokseli (tj. zawierajgcych miokardium lub krew).

Btagd odnoszacy sie do potencjalnego nieprawidtowego zliczania wokseli na korzys¢
tkanki miesniowej moze istotnie obniza¢ ocene EDV przy zastosowaniu algorytmu
Hautvast’a i wsp.> (zalezno$¢ od algorytmu). Réznica objetosci byta wieksza w przypadku
obecnosci siateczkowatej morfologii LV obserwowanej tylko w przypadku LVNC,

szczegblnie w LVNCpew.

6.6. RAznicowanie podgrupy z kardiomiopatig z niescalenia miesnia lewej
komory z poszerzong jama lewej komory z grupa z niewiencowopochodng
kardiomiopatia rozstrzeniowa — podsumowanie

Na trudnosci z réznicowaniem LVNC (a szczegdlnie podgrupy LVNCpcm) od nDCM
zwracaty juz uwage wczesniej opublikowane doniesienia naukowe. Ma to Scisty zwigzek
z obecnoscig (i) zespotu naktadania LVNC/nDCM, (ii) genetycznych i klinicznych podobierstw
LVNC do nDCM, (iii) potencjalnej mozliwosci zmian fenotypu kardiomiopatii,
oraz (iv) watpliwosci dotyczgcych istotnosci klinicznej wzmozonego beleczkowania Ly, 101288

Na podstawie wynikdw przeprowadzonego badania w ramach pracy na stopien
doktora nauk medycznych nie wykazano istotnych réznic wsréd podstawowych ilosciowych
parametrow morfologicznych i funkcjonalnych zarébwno w TTE jak i CMR,
ktére réznicowatyby podgrupe LVNCpcvq od nDCM. Wyjatek stanowity NCM, i NCM,/LVM,,
jednak powinny by¢ one interpretowane w odniesieniu do kryteriéw kwalifikacji do grup.

Bardziej wnikliwa analiza potwierdzita jedynie wczesniejsze obserwacje dotyczgce
morfologicznych (gtdwnie porzgdkowych) rézinic pomiedzy podgrupg LVNCpew i nDCM

takich jak:
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a) rzadsze wystepowanie w petni wyksztatconych PM w podgrupie LVNCpem
(12% vs. 73%)

b) czesciej obserwowane w podgrupie LVNCpcm wypetnienie koniuszka LV gestg
siecig beleczek miesniowych tzw. leaf-like morphology (16% vs. 0%)

c) wieksza niz 1 iloé¢ segmentdw LV spetniajacych kryterium Petersen’a i wsp.**
(NC/C>2,3)

d) bardziej nasilone beleczkowanie wszystkich segmentédw koniuszkowych LV,
segmentéw srodkowych Scian dolnej, tylnej, bocznej i przedniej oraz segmentu
podstawnego tylnego

Wartg uwagi natomiast obserwacjg byta analiza warstwy scalonej miesnia LV, ktéra czesto
w kryteriach kwalifikacji do grup w opisywanych wczesniej badaniach byta pomijana.
Wyniki niniejszego badania bowiem wskazujg na istotnie wiekszg wzgledng dokoniuszkowa
redukcje Cinickness $Ciany bocznej w grupie LVNCpcy W pordwnaniu z grupg nDCM
(Srednio 39% vs. 29%; p 0,023). Przy czym usredniona Cinickness S€gMentédw koniuszkowych
oscylowata ok. 4,2mm (w przypadku nDCM byto to ok. 5,2mm). Wyrazniejsze $cienczenie
Ciayer Segmentow koniuszkowych i sSrodkowego tylnego w grupie LVNCpcv razem z istotnie
grubszg NCjyer tych segmentéw wptywata na stosunek NC/C i wyrdzniata podgrupe LVNCpem
od nDCM. Obserwacje dotyczgce Cpyer 53 zgodne z dostepna literaturg, w ktorej stwierdzono
juz wczesniej istnienie ciefnszej warstwy scalonej w segmentach dotknietych
niescaleniem.?*%!

Jedynym natomiast zjawiskiem wystepujgcym istotnie czescie w grupie LVNCpewm

w poréwnaniu do grupy nDCM byto zjawisko RBR, ktére w obu przypadkach odbywato sie
w kierunku zgodnym z ruchem wskazowek zegara (clockwise) — co oznacza,

ze za wystepowanie tego zjawiska odpowiadata gtéwnie odwrdécona ROT ,pex.
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Wyzej wyszczegdlnione obserwacje wskazujg jedynie na pewien ksztattujgcy sie trend
czestszego wystepowania zaobserwowanych zmian gtéwnie morfologicznych w grupie
LVNCpcm W stosunku do grupy nDCM, mogg by¢ jedynie pomocne w rdznicowaniu tych

dwdch kardiomiopatii i wymagajg dalszych badan celem ich potwierdzenia.

6.7. Pozostate
6.7.1. Nieporuszone zagadnienia

Jako ze badanie w ramach pracy na stopien doktora nauk medycznych koncentrowato
sie na analizie obrazéow TTE i CMR, nie odniesiono wynikdw badania do niekorzystnych
zdarzen sercowo-naczyniowych, ale do ustalonych parametréw jak EF i EDV,
ktore sg powszechnie uwazane za prognostyczne czynniki niekorzystnego rokowania
w kardiomiopatiach.13'14 Skupiajac sie gtdwnie na morfologii LV, nie wykonywano analizy LGE
czy mapowania Tl w CMR.EZ Jest moiliwe, ze kombinacja objawéw klinicznych,
LGE lub mapowania T1 algorytmu Hautvast’a i wsp.35 moze potencjalnie wptynagé na lepsza

stratyfikacje ryzyka sercowo-naczyniowego w LVNC.

6.7.2. Wptyw procesu kwalifikacji do grupy kontrolnej na wykluczenia z badania

Analizujgc prace doktorskg mozna zwrdci¢ uwage na do$é duzg ilos¢ oséb zdrowych
wykluczonych z analizy (az 11 z 31). Byto to spowodowane retrospektywnym poszukiwaniem
0sob zdrowych do grupy kontrolnej w badaniu CMR. Do tej grupy wstepnie zakwalifikowano
osoby, ktdre byly ocenione jako ,brak choroby serca” (31 osdéb) w bazie danych
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego. Jednakze po doktadnym przeanalizowaniu
ich historii medycznej i obrazéw CMR wykluczono osoby, ktérych morfologiczne cechy serca
lub dalsze obserwacje kliniczne byty ocenione jako istotne (np. graniczny przerost miesnia

LV, choroba niedokrwienna serca znaleziona w przebiegu dalszego procesu diagnostycznego
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lub wywiad sugerujacy obecnos¢ innych chordb systemowych itp.). W zwigzku z czym jedynie
20 oséb zdrowych zostato wigczonych do dalszej analizy badan CMR. Taki natomiast sposdb
weryfikacji zostat przyjety w celu uzyskania faktycznie ,zdrowej” grupy kontrolnej
i adekwatnej wartosci odciecia NCM,/LVM,, cho¢ warto$¢ ta moze wydawaé sie

dos¢ restrykcyjna.
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7. Wnioski

W.1. Grupa LVNC byfa heterogenna i obejmowata pacjentéw zaréwno z prawidtowa
wielkos$cig jamy LV i prawidtowg EF (LVNCy) jak i z powiekszong jamg LV o obnizonej EF
(LVNCpcm). W zakresie istotnie réznigcych sie parametréw oceniajgcych wymiary i funkcje

serca grupa LVNC uzyskiwata wartosci posrednie miedzy grupg kontrolng a nDCM.

W.2. Cata grupa LVNC oraz jej podgrupy (LVNCy, LVNCpcm) odrdzniaty sie od grupy nDCM
i grupy kontrolnej obrazem bardziej zaznaczonej dwuwarstwowosci miegsnia LV
w segmentach koniuszkowych, wynikajgcym zaréwno 1z istotnie bardziej nasilonego
beleczkowania warstwy endokardialnej jak i istotnie stabiej rozwinietej warstwy
epikardialnej (scalonej). Dodatkowo istotnie czesciej obserwowano pofragmentowanie PM
w LVNC w stosunku do nDCM i grupy kontrolnej. W przypadku podgrupy LVNCpcy wzmozone
beleczkowanie koniuszka i segmentdéw Srodkowych $ciany przedniej, bocznej, tylnej i dolnej
oraz obecnos¢ gestego beleczkowania LV o charakterystycznej ,morfologii liscia” byty

jedynymi cechami odrdzniajgcymi jg od nDCM.

W.3. W podgrupie LVNCy wymiary serca byty mniejsze, a parametry funkcji skurczowej serca
gorsze, anizeli w grupie kontrolnej. Ponadto w podgrupie LVNCy obserwowano nizsze
wartosci ROTapex i TWIST,y oraz czestsze wystepowanie zjawiska RBR, anizeli w grupie

kontrolnej.

W.4. Niezaleznie od techniki obrazowej (TTE, CMR) w przypadku wystepowania rozstrzeni LV
nie wyodrebniono istotnych statystycznie réznic w parametrach ilosciowych oceniajgcych

wielkosc¢ lub funkcje serca miedzy podgrupg LVNCpepm i NDCM.
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W.5. Zaproponowana w pracy metoda analizy NCM oparta na algorytmie komputerowym
Hautvast’a i wsp.>> w badaniu CMR moze mie¢ zastosowanie w réznicowaniu grupy LVNC
(a szczegdlnie podgrupy LVNCy) z grupg kontrolng. Uzyteczno$é metody w rdznicowaniu
LVNCpcm i nDCM nie zostata potwierdzona. NCM oceniana metodg opartg na algorytmie
komputerowym Hautvast’a i wsp.>> bytfa istotnie mniejsza, a powtarzalno$¢ i odtwarzalno$é
metody wyzsza, od uzyskiwanej w powszechnie stosowanej metodzie Jacquier’a i wsp.33,

co moze mie¢ istotne znaczenie w prawidtowe]j diagnostyce LVNC.

W.6. NCM oceniana pétautomatyczng metodga z wykorzystaniem algorytmu komputerowego
Hautvast’a i wsp.35 korelowata dodatnio z EDV oraz ujemnie z EF, co moze mie¢ znaczenie
rokownicze w odniesieniu do zjawiska wzmozonego beleczkowania w obrebie LV.
Powszechnie stosowana ocena NCM metodg Jacquier’a i wsp.33 nie wykazata takiej korelacji.
Z wiekiem w grupie LVNC obserwowano obnizenie EF i w mniejszym stopniu poszerzenie
jamy LV, co moze odzwierciedla¢ historie naturalng choroby w kierunku rozstrzeni

i dysfunkcji LV.
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8. Streszczenie

8.1. Wstep

Izolowane niescalenie miesnia lewej komory (LV — ang. left ventricle / ventricular)
serca (LVNC — ang. left ventricular noncompaction cardiomyopathy) jest rzadky (<0,26%)
genetycznie uwarunkowang kardiomiopatig, czeSciej wystepujaca u  mezczyzn.
Charakteryzuje sie dwuwarstwowg budowg miesnia LV (ze s$cieiczonym jednolitym
epikardium i niejako ggbczastym rozbudowanym endokardium), ktéra wynika z zaburzen
prawidtowego rozwoju endokardium. W LVNC endokardium LV tworzy siateczkowaty uktad
wyniostych beleczek miesniowych pokrytych endotelium, ktdry sprawia wrazenie mozaiki
beleczek pooddzielanych zachytkami wykazujgcymi ciggto$é z jamg LV. W patogenezie
tej kardiomiopatii uczestnicza mutacje genowe podobne do wystepujgcych
m.in. w niewiericowopochodnej kardiomiopatii rozstrzeniowej (nDCM — ang. non-ischemic
dilative cardiomyopathy), co stato sie podstawa teorii istnienia zwigzku pomiedzy LVNC
a nDCM, a w konsekwencji rowniez istnienia wariantu nDCM o wzmozonym beleczkowaniu
LV (DCMync). Do rozpoznawania LVNC wykorzystuje sie techniki obrazowe
m.in. (i) echokardiografie przezklatkowag (TTE — ang. transthoracic echocardiography)
oraz (ii) rezonans magnetyczny serca (CMR - ang. cardiac magnetic resonance).
Obecnie jednak brak jest konsensusu nt. metod rozpoznawania LVNC zaréwno w TTE
jak i CMR. W TTE najbardziej popularnymi staty sie kryteria wg Jenni’ego i wsp.zg,
ktére opierajg sie m.in. na ocenie stosunku grubosci warstwy niescalonej do scalonej
w skurczu >2,0 (NC/C — ang. noncompacted to compacted ratio). Odmiennie niz w TTE,
w CMR brak jest jednoznacznie preferowanej metody diagnostycznej, a popularne kryteria

dla LVNC wg Petersen’a i wsp.>* (NC/C >2,3 w rozkurczu) oraz Jacquier'a i wsp.>> ()
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ze stosunkiem mas warstwy niescalonej LV (NCM — ang. noncompacted mass) do catkowitej
masy LV (LVM — ang. total left ventricular mass) >20% (NCM/LVM — ang. noncompacted
to compacted mass ratio), wydajg sie stopniowo traci¢ na znaczeniu. Zalezno$¢ metod
diagnostycznych rozpoznawania LVNC w CMR od doswiadczenia obserwatora mogta rowniez
wptywac na wyniki badan nad klinicznym znaczeniem samego wzmozonego beleczkowania,
ktorego istotnos¢ kliniczna w Swietle obecnych badan nad LVNC wydaje sie wysoce

watpliwa 31482

8.2. Cele

Celem badania przeprowadzonego w ramach niniejszej pracy na stopien doktora
nauk medycznych byto: (i) poréwnanie morfologii i funkcji miesnia LV u pacjentéow z LVNC,
nDCM oraz u oséb z grupy kontrolnej (bez udokumentowanej choroby serca) na podstawie
badan obrazowych TEE i CMR. Ponadto w obszarze badania dokonano oceny przydatnosci
diagnostycznej i potencjalnego wptywu na objetos¢ pdinorozkurczowg LV
(EDV - ang. left ventricular enddiastolic volume) i frakcje wyrzutowg LV
(EF — ang. left ventricular ejection fraction) uproszczonej i niezaleznej od obserwatora
metody oceny NCM. Metoda ta, a oparta uprzednio opublikowanym algorytmie
Hautvast’a i wsp.>® do oceny masy LV i jej objetosci, nie byta wczeéniej publikowana

w kontekscie diagnostyki LVNC, w ktérej mogtaby miec¢ szczegdlnie przydatne zastosowanie.

8.3. Metody

Do osiggniecia zamierzonego celu badawczego przeszukano baze danych
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdansku z lat 2011 do 2018 w poszukiwaniu
obrazow TTE i CMR pacjentow z tzw. wysokim klinicznym prawdopodobiennstwem LVNC,

pacjentéw z nDCM oraz osob zdrowych (grupa kontrolna). Grupy byly osobno dobrane
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dla kazdej techniki obrazowej (TTE i CMR) z uwagi na mieszany pro- i retrospektywny
charakter badania, a w niektérych przypadkach obecnos¢ przeciwwskazan do wykonania
CMR lub niedostateczno$¢ obrazowania TTE. Wysokie kliniczne prawdopodobienstwo LVNC
zdefiniowano jako obecnos¢ typowych zmian morfologicznych miesnia LV spetniajacych
kryteria Jenni'ego i wsp.29 w TTE czy Petersen’a i wsp.31 i Jacquier'a i wsp.33
(o zmodyfikowanej wg propozycji Amzulescu i wsp.14 wartosci odciecia NCM,;/LVM; >31%)
wspotwystepujacych z objawami klinicznymi lub rodzinnym wystepowaniem kardiomiopatii.
W pierwszym etapie wykonano poréwnanie catej grupy LVNC z nDCM (EF<40% i EDV >117%
goérnej granicy normy dla ptci) i grupg kontrolng. Nastepnie podzielono grupe LVNC na dwie
podgrupy (LVNCy i LVNCpcm) W zaleznosci od EF i EDV z wartoscig odciecia odpowiednio
40% i 117% goérnej granicy normy dla ptci. Podgrupy LVNCy i LVNCpcm poréwnano
odpowiednio z grupg kontrolng (bez stwierdzonych choréb serca) i nDCM.
W obu zastosowanych technikach obrazowych (TTE i CMR) pordwnywano badane grupy
pod wzgledem podstawowych parametréw morfologicznych (m.in. objetosci LV)
i funkcjonalnych (EF). Niemniej w obrazowaniu TTE skupiono sie gtéwnie na aspekcie
funkcjonalnym segmentow LV przy uzyciu techniki $ledzenia markeréw akustycznych,
natomiast w CMR potozono nacisk na aspekt morfologiczny segmentow LV
i przeanalizowano przydatno$¢ nowej metody diagnostycznej opartej na algorytmie
komputerowym Hautvast'a i wsp.®* (4) réznicujacym beleczki miesniowe od krwi,

ktdra dotychczas nie byta wykorzystywana do pomiaru wielkosci NCM w LVNC.

8.4. Wyniki
TTE: Do grupy LVNC ostatecznie, po wykluczeniu przypadkow watpliwych,

zakwalifikowano 49 oséb w wieku 44+19 lat (55% mezczyzn), do grupy nDCM 24 osoby
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w wieku 55+16 lat (67% mezczyzn) oraz do grupy kontrolnej 20 oséb w wieku 36+15 lat
(40% mezczyzn). Pacjenci w grupie LVNC byli istotnie mtodsi od oséb w grupie nDCM
(p 0,017). Uzyskiwane w catej grupie LVNC wyniki EDV, EF oraz maksymalnego skurczowego
odksztatcenia podtuznego (LS - ang. peak systolic longitudinal strain) zaréwno
poszczegblnych segmentéw LV jak i usrednionej bezwzglednej wartosci LS ze wszystkich
segmentow LV (GLS,; — ang. left ventricular average global peak systolic longitudinal strain),
plasowaty sie pomiedzy wartosciami dla grupy nDCM i kontrolnej. Jedynie stopien
maksymalnej skurczowej rotacji 4 segmentéw koniuszkowych LV w momencie zamkniecia
zastawki aortalnej (ROT.pex — ang. left ventricular peak apical rotation) i stopien skretu LV
(TWIST.y, — ang. left ventricular twist) byty poréwnywalne w grupie LVNC i nDCM, a rdéznity sie
istotnie tylko miedzy grupg LVNC i grupg kontrolng. Podobne obserwacje znaleziono
pomiedzy podgrupg LVNCy a grupa kontrolng, gdzie podgrupa LVNCy charakteryzowata sie
istotnie nizszymi (p <0,05) wartosciami EF i GLS,y5, ROTapex i TWISTy przy wyzszej EDV.
Ponadto zjawisko skurczowej jednokierunkowej rotacji 6 segmentow podstawnych
i 4 segmentow koniuszkowych LV (RBR — ang. left ventricular rigid / solid body rotation)
wystepowato istotnie czesciej w podbrupie LVNCy w pordwnaniu z grupg kontrolna.
W przypadku natomiast LS istotne statystycznie réznice pomiedzy grupg LVNCy a kontrolng
(na korzysé grupy kontrolnej) dotyczyty jedynie segmentéw koniuszkowych oraz srodkowych
bocznych i tylnych. Nie obserwowano natomiast istotnych réznic miedzy podgrupg LVNCpem

a nDCM w zakresie parametrow EDV, EF, GLS,, czy LS jakiegokolwiek segmentu LV.

CMR: Do grupy LVNC ostatecznie, po wykluczeniu przypadkéw watpliwych,
zakwalifikowano 42 osoby w wieku 4517 lat (48% mezczyzn), do grupy nDCM 15 oséb

w wieku 4519 lat (69% meziczyzn), a do grupy kontrolnej 20 oséb w wieku 48119 lat
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(54% mezczyzn). Poszczegdlne grupy nie réznity sie pod wzgledem wieku (p >0,05).
Grupa LVNC, jak i jej podgrupa LVNCy, réznity sie istotnie od grupy kontrolnej pod wzgledem
EDV, EF oraz NCM,/LVM; czy NCMy/LVMy. Wartosci EF byty nizsze w grupie LVNC oraz
podgrupie LVNCy, natomiast EDV oraz NCM,/LVM; czy NCMy/LVMy wyzsze niz w grupie
kontrolnej. Podgrupe LVNCpcv z grupg nDCM rdznicowat jedynie stosunek NCM,/LVM
(p <0,005; z racji kryterium kwalifikacji do grup). Stosunek NCMy/LVMy nie réznicowat LVNC

czy LVNCpcpm od nDCM.

CMR (morfologia): Udziat prawidtowo wyksztatconych miesni brodawkowatych LV
w grupie LVNC oceniono na 24%, w grupie nDCM 73%, a w grupie kontrolnej na 100%
(p <0,001). Dwuwarstwowg budowe miesnia LV ze stosunkiem NC/C 22,3 najczesciej
obserwowano na poziomie segmentédw koniuszkowych LV (64,3 — 83,3%), na co wptyw
miatfa nie tylko szerokos$¢ ggbczastej warstwy endokardium, ale i istotne stabiej rozwinieta
niz w nDCM czy w grupie kontrolnej warstwa ,scalonego” epikardium. Istotne rdznice
obserwowano rowniez we wszystkich segmentach koniuszkowych LV zaréwno w odniesieniu

do grubosci warstwy niescalonej, scalonej jak i NC/C (p <0,05).

CMR (poréwnanie metod oceny NCM): We wszystkich grupach wartosci NCMy byty
istotnie nizsze w poréwnaniu do NCM; (NCM; > NCMy), natomiast wartosci NCMy/LVMy byty
istotnie nizsze od NCM,/LVM; jedynie w grupie LVNC (p <0,001). Stosunek NCM,/LVM,
jako jedyny rdéinicowat w sposéb istotny wszystkie grupy (z racji kryteriow kwalifikacji
do grup), przy czym w grupie LVNC parametr ten osiggat najwyzsze wartosci
(LVNC: 42 + 11% vs. nDCM: 28 + 7% vs. kontrola: 24 + 11%). Zaréwno powtarzalnos¢
jak i odtwarzalno$¢ pomiaréw NCMy vs. NCM; oraz NCMy/LVMy vs. NCM,/LVM; byta istotnie

lepsza. Dodatnig korelacje z EDV i ujemng z EF stwierdzono jedynie w przypadku
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NCMu/LVMy w catej populacji badanej. Jednakze w grupie LVNC pozytywng korelacje z EDV
stwierdzono w przypadku NCMH/LVMH i wieku, a ujemng korelacje z EF stwierdzono jedynie
w przypadku wieku. Nie obserwowano korelacji miedzy NCM,/LVM,, EDV czy EF.
Wartos$¢ odciecia dla NCMy/LVMy w grupie LVNC w odniesieniu do grupy kontrolnej
oceniono na 22,3% (AUC 0,993, sens. 95,2%, spec. 81,8%), a NCMy na 26,2g

(AUC 0,955, sens. 92,9%, spec. 90,9%).

8.5. Whnioski

Na podstawie przeprowadzonego badania zaobserwowano heterogenny charakter
grupy LVNC pod wzgledem wielkosci jamy LV oraz EF. Natomiast w zakresie istotnie
réznigcych sie parametréw oceniajgcych wymiary i funkcje serca grupa LVNC uzyskiwata
wartosci posrednie miedzy grupa kontrolng a nDCM. W catej grupie LVNC
oraz jej podgrupach (LVNCy i LVNCpcym) dominuje obraz morfologiczny wzmozonego
beleczkowania LV (opierajacy sie nadmiernie rozbudowanej warstwie niescalonej i stabiej
rozwinietej warstwie scalonej miesnia lewej komory), ktéry szczegdlnie na poziomie
segmentdw koniuszkowych LV odréznia ja od grupy nDCM i grupy kontrolnej.
Ma to szczegdlne znaczenie w rdznicowaniu podgrupy LVNCpcmw 2z nDCM,
jako ze nie wyodrebniono innych istotnych statystycznie ilosciowych parametréw
roznicujgcych wielkos$é lub funkcje LV miedzy tymi grupami. Istotnie czesciej obserwowano
rowniez pofragmentowanie miesni brodawkowatych LV w LVNC w stosunku do nDCM
i grupy kontrolnej. Ponadto w podgrupie LVNCy obserwowano nizsze wartosci ROT,pex
i TWIST, oraz czestsze wystepowanie zjawiska RBR, anizeli w grupie kontrolnej.
Zaproponowana w pracy potautomatyczna metoda analizy NCMy w CMR, charakteryzuje sie

istotnie wyzszg powtarzalnoscia oraz odtwarzalnoscia w poréwnaniu do metody
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Jacquier’a i wsp.33 i mogtaby mie¢ zastosowanie w réznicowaniu pomiedzy grupg LVNC
(szczegdlnie LVNCy) a grupa kontrolng. W grupie LVNC NCM/LVM mierzona przy uzyciu
algorytmu Hautvast’a i wsp.>> (w przeciwieristwie do metody Jacquier'a i wsp.>®) koreluje
dodatnio z EDV, natomiast wiek koreluje dodatnio z EDV oraz ujemnie z EF.
Obserwacje te mogg mieé znaczenie rokownicze oraz odzwierciedlaé historie naturalng

choroby w kierunku rozstrzeni i dysfunkcji LV.
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9. Summary

9.1. Introduction

Isolated left ventricular (LV) noncompaction (LVNC) is a rare (£0.26%) genetically
determined cardiomyopathy that is more common in men. It is characterized by a two-layer
structure of the LV muscle (with a thinned uniform subepicardial layer and ,spongy”
extended subendocardial layer), which results from abnormal development
of the subendocardium. In LVNC, the LV subendocardium forms a reticular system of lofty
muscle trabeculations covered with endothelium, which gives the impression of a mosaic of
bars separated by recesses showing continuity with the LV cavity. In the pathogenesis of this
cardiomyopathy, gene mutations similar to those found, e.g. in non-ischemic dilative
cardiomyopathy (nDCM), are involved which has become the basis of the theory of
the relationship between LVNC and nDCM, and consequently, also of the existence of
the nDCM variant with LV hypertrabeculation (DCMyync). Imaging techniques are used to
recognize the LVNC, including (i) transthoracic echocardiography (TTE) and (ii) cardiac
magnetic resonance (CMR). At present, however, there is no consensus on the methods of
the LVNC recognition in neither the TTE nor CMR. At TTE, Jenni's et al.?® criteria have
become the most popular, which are based, among others on the assessment of the systolic
ratio of a noncompacted to compacted layer thickness >2 (NC/C). Unlike the TTE,
the CMR has no clearly preferred diagnostic method, and Petersen's et al.*? popular criteria
for LVNC (NC/C >2.3 in diastole) or Jacquier's et al.® () with the ratio of the LV
noncompacted mass (NCM) to total LV mass (LVM) >20% (NCM/LVM) seem to gradually lose
importance. The dependence of diagnostic methods for the diagnosis of the LVNC in the

CMR on the experience of an observer could also influence results of studies on the clinical
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significance of increased trabeculation itself, which clinical significance in the light of current

research on the LVNC seems highly questionable.”"*®

9.2. Aims

The aim of the present study as a part of this dissertation was: (i) comparison of
the LV muscle morphology and function in patients with the LVNC, nDCM and in a control
group (without documented heart disease) based on the TEE and the CMR imaging.
In addition, the diagnostic usefulness and potential impact on the LV end-diastolic volume
(EDV) and the LV ejection fraction (EF) of a simplified and observer-independent NCM
assessment method was performed. This method, based on a previously published
Hautvast’s algorithm for assessing the LV mass and its volume, was not previously published

in the context of the LVNC diagnostics in which it could be particularly useful.

9.3. Methods

To achieve the intended research goal, a database of the Clinical University Center
in Gdansk from 2011 to 2018 was searched for the TTE and CMR images of patients
with a so-called high clinical likelihood of the LVNC, nDCM patients and healthy subjects
(the control group). The groups were separately selected for each imaging technique
(TTE and CMR) due to the mixed pro- and retrospective nature of the examination,
and in some cases for the presence of contraindications for CMR or insufficient TTE imaging.
The high clinical likelihood of LVNC was defined as the presence of typical LV muscle’s
morphological abnormalities fulfilling the criteria of Jenni et al.?® in the TTE
or of Petersen’s et al.>* and Jacquier's et al.*® (with Amzulescu's et al.** modified
cut-off value NCM,/LVM; >31%) in the CMR coexisting with clinical symptoms

or familial occurrence of cardiomyopathy. In the first step, the entire LVNC group was
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compared with the nDCM (EF <40% and EDV >117% upper sex norm) and the control group.
The LVNC group was then divided into two subgroups (LVNCy and LVNCpcwv) depending on EF
and EDV with a cut-off value of 40% and 117%, respectively, of the upper limit of the norm
for sex. The LVNCy and LVNCpcym subgroups were compared with the control group
(without any known heart disease) and nDCM, respectively. In both imaging techniques
(TTE and CMR), the examined groups were compared in terms of the basic morphological
(e.g. LV volumes) and functional (EF) parameters. However, the TTE imaging focused mainly
on the functional aspect of the LV segments using the 2-dimentional speckle tracking
technique, while the CMR emphasized the morphological aspect of the LV segments and
analyzed the usefulness of a new diagnostic method, based on Hautvast’s et al.® (4)
computed algorithm differentiating muscle trabeculae from intracavitary blood, which has

not been used to measure NCM in LVNC before.

9.4. Results

TTE: 49 persons aged 44 + 19 years (55% of men) were qualified to the LVNC group
after exclusion of doubtful cases, 24 persons aged 55 + 16 (67% of men) to the nDCM group
and 20 persons aged 36 + 15 years (40% men) to the control group. Patients in the LVNC
group were significantly younger than those in the nDCM group (p 0.017). The results of
the EDV, EF and maximum systolic longitudinal strain (LS) of the individual LV segments
as well as the average absolute LS value of all LV segments (GLS,,) obtained in the entire
LVNC group, were between the values for the nDCM and control groups (p <0.05).
Only the degree of maximum systolic rotation of the 4 LV apical segments at the time of
aortic valve closure (ROTgpex) and of LV twist (TWIST) were comparable in the LVNC

and nDCM group, and they differed significantly only relative to the control group.
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Similar observations were found between the LVNCy subgroup and the control group,
where the LVNCy subgroup was characterized by significantly lower (p <0,05)
values of EF and GLS,, ROTupex and TWIST and significantly higher value of EDV.
Moreover, the rigid body rotation (RBR) phenomenon was significantly more frequent
in the LVNCy compared to the control group. In the case of LS, however, statistically
significant  differences between the LVNCy subgroup and the control group
(in  favor of the control group) concerned only apical, medial lateral,
and medial posterior segments. No significant differences were observed,
however, between the LVNCpcm  subgroup and the nDCM  regarding

the EDV, EF, GLS,g, or segmental LS.

CMR: Finally, after excluding doubtful cases, 42 persons aged 45 + 17 vyears
(48% men) were qualified to the LVNC group, 15 persons aged 45 + 19 years (69% men)
to the nDCM group, and 20 persons aged 48 + 19 vyears (54% men)
to the control group. Individual groups did not differ in terms of age (p >0.05).
The LVNC group and its LVNCy subgroup differed significantly from the control group in
terms of EDV, EF and NCM,/LVM, or NCMy/LVMy. The EF values were lower in the LVNC
group and its LVNCy subgroup, while the EDV and the NCM,/LVM; or NCM,/LVMy
were higher than in the control group. The LVNCpcym subgroup differed from the nDCM group
only in the scope of NCM,/LVM; (p <0.005; due to the criterion of qualification to groups).

The NCMy/LVMy ratio did not differentiate LVNC or LVNCpcpm from the nDCM.

CMR (morphology): The proportion of correctly developed LV papillary muscles
in the LVNC group was estimated at 24%, in the nDCM group at 73%,

and in the control group at 100% (p <0.001). The two-layer structure of the LV muscle

146



with the ratio NC/C >2.3 was most often observed at the level of the LV apical segments
(64.3 — 83.3%). This phenomenon was due to not only the width of the “spongy” layer of
the subendocardium, but also by the "integrated" subepicardium that was significantly less
developed than in the nDCM or in the control group. Significant differences were also
observed in all LV apical segments both in relation to the thickness of the noncompacted

or compacted layer and NC/C (p <0.05).

CMR (comparison of the NCM assessment methods): In all groups, the NCMy values
were significantly lower compared to NCM,; (NCM; > NCMy), while the NCMy/LVMy values
were significantly lower than NCM,;/LVM; only in the LVNC group (p <0.001).
The only parameter, which differentiated all groups was NCM,/LVM;, however it was due to
the criteria of qualification to groups. The NCM,;/LVM; reached the highest values
in the LVNC group (LVNC: 42 + 11% vs. nDCM: 28 + 7% vs. control: 24 + 11%).
Both the repeatability and reproducibility of NCMy vs. NCM; and NCMy/LVMy vs. NCM,/LVM,
was significantly better. Positive correlation with the EDV and negative with the EF was
found only for NCMy/LVMy in the whole examined population. In the LVNC group,
however, positive correlation with the EDV was found for NCMy/LVMy and age,
and negative correlation with the EF was found only for age. No correlation was observed
between EDV or EF and NCM,/LVM,. The cut-off value for the NCMy/LVMy in the LVNC group
relative to the control group was estimated at 22.3% (AUC 0.993, sens. 95.2%, spec. 81.8%),

and NCMy at 26.2g (AUC 0.955, sens. 92.9%, spec. 90.9%).

9.5. Conclusions
On the basis of the study, the heterogeneous nature of the LVNC group was observed

in terms of the LV cavity size and EF. However, in terms of statistically significant
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qguantitative parameters differentiating LV size or function, the LVNC group obtained
intermediate values between the nDCM and control groups. The entire LVNC group
and its subgroups (LVNCy and LVNCpcv) are characterized by the morphological picture of
increased LV trabeculation (based on excessively extensive noncompacted layer
and less developed compacted layer) which especially at the LV apical level distinguishes
it from the nDCM group and the control group. This is particularly important in the
differentiation of the LVNCpcy subgroup from nDCM, as no other statistically significant
quantitative parameters differentiating LV size or function between these groups have been
identified. Fragmentation of the LV papillary muscles in the LVNC group was observed
significantly more often in relation to the nDCM and control groups. Moreover, lower values
of ROT,pex and TWISTy or more frequent occurrence of the RBR phenomenon were observed
in the LVNCy subgroup.The semi-automatic method of NCMy estimation in the CMR,
proposed in this dissertation, is characterized by significantly higher repeatability
and reproducibility compared to Jacquier’s et al.** method and can be used to differentiate
the LVNC group (especially LVNCy) from the control. In the LVNC group, the NCM/LVM
measured using Hautvast’s et al.>> algorithm (in opposition to Jacquier's et al.** method)
correlated positively with the EDV, however, positive correlation with the EDV and negative
with the EF were observed in relation to age. These observations could have prognostic
significance and reflect the natural history of the disease in the direction of the LV dilatation

and dysfunction.
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