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Abstract

Dilated cardiomyopathy- disease, which occurs with symptoms caused by a weakened heart muscle. The reasons
are various, but majority cases are related with genetic predisposition to the disease, mostly type of inheritance is
autosomal dominant, but could be linked with X chromosome related diseases. The disease could be without any
symptoms for a lot of years, however, over time it usually manifests itself in symptoms of decompensated heart
failure, such as an increased heart rate, shortness of breath, swelling of the legs, exercise intolerance and others.
The main symptom of the disease is left ventricular dilatation and a decrease in the left ventricular ejection
fraction, which is equal to or less than 40%. Diagnosis of this disease is based on a thorough medical history,
physical examination, measurement of natriuretic peptide level, two-way echocardiographic examination using
Doppler, and chest radiograph. Significant increase in N-terminal pro-type B-natriuretic peptide and its precursor
N-terminal pro-type B natriuretic peptide (BNP > 35 pg/mL, NT-proBNP >125 pg/mL), which confirms the
preliminary diagnosis of heart failure and identifies patients who require additional cardiac examination. Such
patients undergo a two-way echocardiographic examination to assess left ventricular ejection fraction and
diameter. As an alternative, cardiac MRI may be performed. A linear and lateral chest radiograph is also important
in diagnosis, during which cardiac enlargement and signs of venous stasis can be detected and assessed. An ECG
is performed to monitor left ventricular hypertrophy. The two most important criteria in diagnosis can be used to
determine dilated cardiomyopathy: 1) left ventricular dilation, which is determined by echocardiographic
examination of the heart; 2) systolic dysfunction, decreased myocardial contractile force. A displacement fraction
of less than 50% is considered systolic dysfunction. Treatment strategy - treatment focuses on the root cause of
the disease, it is also important to pay attention to the stages of heart failure. The recommended pharmacological
treatment consists of : ACE inhibitors, angiotensin receptor blockers or angiotensin receptor non-prilisin
inhibitors, as well as B-blockers and aldosterone antagonists in most patients with diuretic overload. Patients who
continue to have symptoms vasodilators, ivabradine and digoxin may be prescripted. The prognosis is associated
with decreasing left ventricular ejection fraction and increased terminal diastolic and terminal systolic volumes,
increasing left ventricular mass limiting physiological development according to Doppler indices.
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Santrauka

Dilataciné¢ kardiomiopatija - tai liga, kuri pasireiskia susilpnéjusio Sirdies raumens sukeltais simptomais.
Priezastys yra jvairios, bet dauguma atvejy siejama su genetiniu polinkiu sirgti Sia liga, daZniausias paveldéjimo
tipas yra autosominis dominantinis, bet gali biiti siejamas ir su X chromosoma susijusiomis ligomis. Liga ilgus
metus gali biti besimptomeé, taCiau laikui bégant ji dazniausiai manifestuoja dekompensuotos Sirdies
nepakankamumo simptomais, tokiais kaip padaznéjusiu Sirdies ritmu, dusuliu, kojy patinimu, fizinio kriivio
netoleravimu ir kitais. Pagrindinis ligos pozymis - kairiojo skilvelio dilatacija ir kairiojo skilvelio i§stimimo
frakcijos sumazéjimas, kuris biina lygus 40% ar dar maZesnis. Sios ligos diagnostika grindziama i$samia
anamneze, fiziniu iStyrimu, natriuretinio peptido lygmens matavimu, dviejy krypc¢iy echokardiografiniu tyrimu,
naudojant Doplerj ir kriitinés lastos rentgenograma. Svarbus B tipo natriuretinio peptido ir jo pirmtako N-
terminalinio pro-B tipo natriuretinio peptido lygmens padidéjimas ( BNP > 35 pg/mL, NT-proBNP >125 pg/mL),
kuris patvirtina preliminarig Sirdies nepakankamumo diagnoz¢ ir nustato pacientus, kuriems reikalingas
papildomas Sirdies iStyrimas. Tokiems pacientams atliekamas dviejy kryp¢iy echokardiografinis tyrimas, kurio
metu vertinama kairiojo skilvelio iSstimimo frakcija bei diametras. Kaip alternatyva gali biti atliekamas Sirdies
MRT. Taip pat diagnostikoje svarbi tiesiné ir Soniné kriitinés 13stos rentgenograma, kurios metu galima nustatyti
ir jvertinti Sirdies padidéjima bei veninés stazés pozymius. Atliekamas EKG tyrimas, kurio metu stebima kairiojo
skilvelio hipertrofija. Diagnostikoje svarbiausi du kriterijai, kuriais remiantis galima nustatyti dilatacing
kardiomiopatija: 1) kairiojo skilvelio iSsiplétimas, kuris nustatomas atliekant Sirdies echokardiografinj tyrima; 2)
sistoliné disfunkcija, miokardo susitraukimo jégos sumaz¢jimas. Mazesné kaip 50% isstimimo frakcija laikoma
sistoline disfunkcija. Gydymo strategija- gydymas nukreiptas j pagrinding ligos priezastj, taip pat svarbu atkreipti
démes;j j Sirdies nepakankamumo stadijas. Rekomenduojamg farmakologinj gydyma sudaro: AKF inhibitoriai,
angiotenzino receptoriy blokatoriai arba angiotenzino receptoriy — neprilizino inhibitoriai, taip pat  blokatoriai
ir aldosterono antagonistai daugumai pacienty su diuretikais esant tirio perkrovai. Pacientams, kuriems tesiasi
simptomai, gali biiti skiriami vazodilatatoriai, ivabradinas ir digoksinas. Prognozé yra susijusi su mazéjancia
kairiojo skilvelio i§stimimo frakcija ir padidéjusiu galutiniu diastoliniu ir galutiniu sistoliniu ttriais, didéjancia
kairiojo skilvelio mase, ribojancia fiziologing plétra pagal Doplerio indeksus.

RaktaZodziai: kardiomiopatija, Sirdies nepakankamumas, prognozg.

Dilataciné kardiomiopatija — tai liga, kuri priklauso
nevienalytei miokardo sutrikimy grupei, kuriai
budingas skilveliy iSsiplétimas su sumazéjusiu
miokardo susitraukimu, nesant hipertenzijos, voztuvy ar
vainikiniy arterijy ligos. Biidinga kairiojo skilvelio
dilatacija (kai kairiojo skilvelio galinis diastolinis tiiris
arba skersmuo didesnis nei 2 standartiniai nuokrypiai
nuo normos pagal normogramas) ir kairiojo skilvelio
i§stimimo frakcija yra 40% ar mazesné. [1]

Si liga gali biti idiopatiné, gali bati genetinis polinkis
(Seiminé anamnez¢) arba sukelta jvairiy uzdegiminiy,
metaboliniy / endokrininiy, toksiniy ir infiltraciniy
procesy. [2]

Dilatacinés kardiomiopatijos rizikos veiksniai
Amzius:

Pasireiskia jvairiai, taciau suaugusiems dazniausiai
pasireiskia  tre¢iuoju ar ketvirtuoju  gyvenimo
desimtmeciais. [3]
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Lytis:
Dazniau serga vyrai nei moterys, santykis yra 3:1. [4]
Genetiniai veiksniai:

20-35% pacienty, serganciy idiopatine dilatacine
kardiomiopatija, turi Seimin¢ kardiomiopatijos
anamnez¢ (ji apibréziama tada, kai du artimai susij¢
Seimos  nariai, serga  idiopatine  dilatacine
kardiomiopatija). [3]

Nustatyta 40 priezastiniy geny, koduojanciy jvairius
baltymus, kurie salygoja Sios ligos atsiradimg. [4]
Pagrindinis paveld¢jimo modelis yra autosominis
dominantinis.  Sukelia  citoskeleto, sarkomerinio
baltymo / Z juostos, branduolinés membranos ir
tarpusavyje sujungty disko baltymy geny mutacijas. [4]
Taip pat gali atsirasti pacientams, sergantiems su X
chromosoma susijusiomis ligomis, tokiomis kaip
raumeny distrofija (pvz., Beckerio ir Duchenne'o liga),
arba turintiems mitochondrijy arba paveldimus
medziagy apykaitos sutrikimus (pvz.,
Hemochromatosis). [5]

Diagnostika

Diagnozé grindziama iSsamia anamneze, fiziniu
iStyrimu, natriuretinio peptido lygio matavimu, dviejy
krypciy echokardiografiniu tyrimu, naudojant Doplerj ir
kriitinés 1astos rentgenograma.

Liga dazniausiai manifestuoja Sirdies nepakankamumui
budingais pozymiais: [2]

Dusulys, atsirandantis didelio fizinio kriivio metu;
Ortopnéja;

Paroksizminis naktinis dusulys;

Nuovargis, fizinio kriivio netoleravimas;

Prailgéjes atsigavimo laikas po intensyvios fizinés
veiklos;

Ciurny patinimas.

Kiti susije¢ simptomai gali atspindéti aritmijg ar laidumo
sistemos sutrikimus, jskaitant:

Sinkopé, sumiSimas, insultas. [2]
Objektyviis pozymiai: [2]

Tachipnéja ir tachikardija;

V. jugularis ryskus iSsiplétimas;

Teigiamas hepatojuguliarinis refliuksas;

Sirdies vir§iinés trinksnio poslinkis j kaire;
Prastai ¢iuopiama pulso banga;

Periferinés edemos, ascitas ir hepatomegalija. [2]

Laboratoriniai tyrimai

Natriuretinio  peptido lygmens nustatymas.
Natriuretinis peptidas (NP) — tai hormonas, kuris
i§skiriamas i$ kardiomiocity esant miokardo tempimui,
tai yra Sirdies nepakankamumo biologinis Zymuo.
ISskiriamas natriuretinis peptidas (BNP) ir jo pirmtakas
NT-proBNP, tiriama jy koncentracija kraujo plazmoje
[6].

Padidéjes B tipo natriuretinio peptido (BNP) arba N-
terminalinio pro-B tipo natriuretinio peptido (NT-
proBNP) lygis patvirtina preliminaria ~ Sirdies
nepakankamumo diagnozg ir nustato pacientus, kuriems
reikalingas papildomas Sirdies tyrimas. Jei reikSmés yra
mazesnés uz ribines vertes, tai echokardiografinis
tyrimas nebiitinas [7].

VirSutiné normos riba esant neaktyviam ligos epizodui
(pvz.: ambulatoriskai gydomiems pacientams, kuriems
laipsniskai pasireiskia simptomai): B-tipo natriuretinis
peptidas (BNP) yra 35pg/mL, o N-terminal pro-B- tipo
netriuretinis peptidas (NT-proBNP) yra 125pg/mL.
Esant vir§ normos ribos jtariamas  Sirdies
nepakankamumas [8].

VirSutiné normos riba Gmioje ligos fazéje (pvz.: Gmus
simptomy atsiradimas, pacientas atvykes ] skubios
pagalbos skyriy): B-tipo natriuretinis peptidas (BNP)
yra maziau nei 100 pg/mL, o N-terminal pro-B- tipo
netriuretinis peptidas (NT-proBNP) yra maziau nei 300
pg/mL. Esant vir§ normos ribos jtariamas Sirdies
nepakankamumas [8].

Didelis jautrumas, bet mazas specifiSkumas nustatant
Sirdies nepakankamuma, nes natriuretinio peptido lygis
gali buti padidéjes dél kity Sirdies ar ne Sirdies ligy.
Todél BNP ir NT-proBNP koncentracijos padidéjima
reikia vertinti kartu su klinika ir echokardiografiniu
tyrimu, kuriame vertinama sistoliné ir diastoliné Sirdies
funkcija [8].

Instrumentiniai tyrimai

2D echokardiografija. Tyrimo metu jvertinama
skilvelio funkcija, dydis, sienelés storis, sienos
susitraukimas ir voztuvy funkcija [4].

Kriterijai:

Sumazéjusi  kairiojo  skilvelio iSstimimo frakcija
(maziau nei 55%, taciau jvairiuose tyrimuose skirtingai
nurodoma, galima rasti maziau 50% ar 45%) [9].
Padidéjes kairiojo skilvelio skersmuo ir turis (kairiojo
skilvelio diastolinis diametras didesnis nei 117%
normaliosios vertés, atsizvelgiant j amziy ir kiino
pavirSiaus plota, arba didesnis kaip 100 ml/m? su
mazesne iSstimimo frakcija) [9].

Hipokinezé, akinezé ar diskinezé [3].

Sumazéjes nutekéjimo greitis [3].
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Sirdies MRT.

Alternatyva echokardiografijai, kai reikia jvertinti
kairiojo skilvelio tiirj ir iSstimimo frakcija. Gali buti
naudojamas, jei echokardiografija néra diagnosting,
arba norint jvertinti miokardo infiltracinius procesus ar
randus. [8]

Pateikiama tikslesné skilveliy ttirio, sistolinés funkcijos
ir struktiiros informacija bei papildoma informacija apie
miokardo perfuzija, gyvybinguma ir fibroze. [8]

Gali buti kontraindikuotina dél metaliniy implanty ar
sunkios inksty ligos, dél kurios negalima naudoti
kontrastinés medziagos. [9]

Kritinés lastos rentgenograma.

Skirta visiems pacientams, kuriems jtariamas naujas
Sirdies nepakankamumas ir @mus dekompensuotas
Sirdies nepakankamumas, kad bty galima jvertinti
Sirdies dydj, plauciy buklg.[3]

Atlieckama priekiné ir Soniné kratinés Iastos
rentgenograma, jy skaicius ribotas.[3]

Kriitinés lastos rentgenograma turi maza jautruma ir
specifiSkumg Sirdies nepakankamumui nustatyti. Ji
naudinga nustatant alternatyvy plauciuose vykstantj
procesa, sukeliantj paciento simptomus ir pozymius.[3]
Kardiomegalija ir (arba) plauciy veny perkrova rodo
Sirdies nepakankamumg [3].

EKG.

Kairiojo skilvelio hipertrofija;

Nespecifiniai ST segmento ir T bangos poky¢iai;
Priesirdziy padidéjimas;

Priesirdziy ir skilveliy ritmo sutrikimai [9].

Norint nustatyti dilatacinés kardiomiopatijos
diagnoze biitinai turi buti Sie du kriterijai: [10]

Kairiojo  skilvelio  iSsiplétimas.  ISsiplétimas
suaugusiems  dazniausiai  vertinamas  atliekant
echokardiografija arba Sirdies MRT. [10]

Sistoliné disfunkcija, miokardo susitraukimo jégos
sumazéjimas. Mazesné kaip 50% iSstuimimo frakcija
laikoma sistoline disfunkcija. Kairiojo skilvelio
iSstimimo  frakcija yra daZniausiai naudojamas
sistolinés funkcijos klinikinis matas ir paprastai
apskaiCiuojama pagal dvimatg echokardiograma arba
pagal Sirdies MRT. I$stimimo frakcijas taip pat galima
jvertinti pagal kairiojo skilvelio angiograma.[10]

Liga mety metus gali biiti ir besimptomé, simptomai
paprastai pasireiSkia vélai ligos eigoje. Kai liga
manifestuoja, ji gali pasireiksti keliomis i§ Siy bukliy

[1]:

Sirdies nepakankamumas (perkrovos simptomai:
ortopnéja, paroksizminis naktinis dusulys, Ciurny

patinimas; sumazéjusio Sirdies darbo simptomai:
dusulys, atsirandantis dél fizinio kriivio, nuovargis,
fizinio krivio netoleravimas, prailgéjgs atsigavimo
laikas po fizinés veiklos). [2]

Aritmijos arba laidumo sistemos sutrikimai (dazniausiai
lydi pazengusia kardiomiopatija kartu su Sirdies
nepakankamumu). [10]

Tromboembolinés komplikacijos (taip pat gali atsirasti
insultas ar sisteminé embolija, atsirandanti dél kairiojo
skilvelio sienelés trombo).[10]

Gydymas
Gydymo tikslai:

Nustatyti ir suvaldyti pagrinding prieZastj,

Sumazinti mir§tamuma dél Sirdies nepakankamumo,
Uzkirsti kelig Sirdies nepakankamumo simptomams ar
juos valdyti,

ISvengti komplikacijy. [3]

Rekomenduojamg farmakologinj gydyma sudaro: AKF
inhibitoriai, angiotenzino receptoriy blokatoriai arba
angiotenzino receptoriy — neprilizino inhibitoriai, taip
pat B blokatoriai ir aldosterono antagonistai daugumai
pacienty su diuretikais esant trio perkrovai.
Pacientams, kuriems tgsiasi simptomai, gali buti
skiriami vazodilatatoriai, ivabradinas ir digoksinas. [3]

Gydymo strategija. Gydymas turi buti nukreiptas j
pagrinding ligos priezastj ir apraiskas, taip pat svarbu
atkreipti démesj j Sirdies nepakankamumo stadijas.[3]

Uminis dekompensuotas Sirdies nepakankamumas.
Pacientus reikia hospitalizuoti | ligoning, skirti
papildoma deguonj, diuretikus su kitais vaistais ar be jy,
atidziai stebéti skysCiy pusiausvyra. [3]

Gyvybei pavojingos buklés (pvz.: Gimils koronariniai
sindromai, Sirdies aritmijos), kurios galéjo sukelti iminj
dekompensuotg Sirdies nepakankamumg, turi buti
gydomos skubiai.[3]

B stadija (struktiiriné Sirdies liga, tokia kaip skilveliy
remodeliacija, kairiojo skilvelio hipertrofija ar dilatacija
be Sirdies nepakankamumo pozymiy ir simptomy).
Norint iSvengti simptominio Sirdies nepakankamumo
i§sivystymo, visus pacientus reikia gydyti AKF
inhibitoriais ir 3 blokatoriais. [3]

C stadija (struktiiriné Sirdies liga, su buvusiais ar
esamais Sirdies nepakankamumo simptomai/poZymiais)
[11]

Reikia optimizuoti gydyma AKF inhibitoriais,
angiotenzino receptoriy blokatoriais arba angiotenzino
receptoriy — neprilizino inhibitoriais ir 3 blokatoriais,
kad sumazintuméte sergamumg ir mirStamuma. [11]
Pridéti diuretikus (pageidautina kilpinius) pacientams,
kuriems yra turio perkrova (II-IV klasés Sirdies
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nepakankamumas pagal Niujorko Sirdies asociacija).

[11]
Naudoti  aldosterono  receptoriy  antagonistus
pacientams, sergantiems II — IV klasés Sirdies

nepakankamumu pagal Niujorko Sirdies asociacija,
kartu su visais Siais veiksniais:

» Kairiojo skilvelio i§stimimo frakcija 35% ar maziau;

» Numatomas GFG didesnis kaip 30 ml / min;

» Kreatinino lygis mazesnis nei 2,5 mg / dL;

» Kalio lygis maZesnis kaip 5 mEq /L. [11]
Biitina apsvarstyti ivabradino vartojimg pacientams,
sergantiems simptominiu stabiliu létiniu  Sirdies
nepakankamumu (pagal Niujorko $irdies asociacijg IT —
IIT klasés Sirdies nepakankamumas), kuriems biidingi
visi Sie pozymiai: [11]

» Sumazéjusi  kairiojo skilvelio iSstimimo frakcija
(maziau 35%)

» Sinusinis ritmas, kai S$irdies ritmas ramybés metu
70k/min ar didesnis.
D stadija (simptomai, kurie nesikoreguoja taikant
optimaly medikamentinj gydymg. Dar zinomas kaip
iSplites  Sirdies nepakankamumas arba paskutinés
stadijos Sirdies nepakankamumas). [3]

Lentelé Nr.1. [12]

Skiriamas inotropinis gydymas Siais medikamentais:
dopaminu, dobutaminu ar milrinonu kaip trumpalaiké
terapija  pacientams, kurie laukia mechaninio
kraujotakos palaikymo ar Sirdies transplantacijos, arba
kaip ilgalaiké paliatyvi terapija pacientams, kuriems
kontraindikuotinas mechaninis kraujotakos palaikymas
ar Sirdies transplantacija. [3]

Dilatacinés kardiomiopatijos valdymo algoritmas
(lentelé Nr.1). Klinikinis paciento, sergancio
simptomine dilatacine kardiomiopatija, gydymas
prasideda  standartiniy  vaisty nuo  Sirdies
nepakankamumo skyrimu. Jei pageréja hemodinamika,
gydymas bus tesiamas toliau atidziai stebint, ar néra
progresuojancios kairiojo skilvelio disfunkcijos. Jei
atsiranda kairiojo skilvelio disfunkcija arba nestebima
hemodinamikos pageréjimo, reikia atlikti
endomiokardo biopsija. Jei nustatoma virusiné infekcija
atlieckant atvirkStinés transkriptazés — PGR ar
imunohistocheminj dazyma, pacientas gali buti
gydomas antivirusiniu btidu. Jei aptinkama tam tikry
uzdegiminiy lasteliy, gali biiti paskirtas
imunosupresinis gydymas. Jei hemodinamika toliau
nepageré¢ja, reikia  iStirti  papildomas  Sirdies
nepakankamumo gydymo galimybes. [12]

Simptominé dilataciné kardiomiopatija

Sirdies nepakankamumo gydymas

Vertinama hemodinamika gydymo fone
pageréjo ar ne

—

Taip
v

Tesiamas gydymas. Atidziai
stebima buklé

Progresuojanti kairiojo skilvelio
disfunkcija

T

Ne

I

Endomiokardo biopsija

l

] 7

Virusiné infekcija ar uzdegimas?

— T

Ne Taip

v

Papildomas Sirdies
nepakankamumo gydymas

Skiriamas specifinis
antivirusinis arba

imunosupresinis gydymas

. ¥

Vertinama hemodinamika
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Palaikomasis gydymas

Pateikti pacientams ar jy glob¢jams iSsamy mokyma
apie Sirdies nepakankamuma, vaisty rezimg ir
gyvenimo biido pakeitimus. [3]

Rekomenduoti  multimodalines ligy  valdymo
programas ir mankStos treniruotes  Sirdies
nepakankamumui gydyti. [3]

Patarti ir padéti nutraukti alkoholio vartojima, nes tai
neigiamai veikia skilveliy sistoling funkcija. [3]
Patarti ir padéti mesti rakyti. [3]

Rekomenduojama kasdien stebéti svori, kad bty
galima anksti nustatyti skysciy pertekliy. [3]
Pacientams, sergantiems idiopatine ar Seimine liga,
turéty buti teikiamos genetinés konsultacijos. [2]

KomorbidiSkumas. Pagal paskelbtas klinikinés
praktikos gaires biitina gydyti gretuting hipertenzija,
vainikiniy arterijy liga, prieSirdziy virpéjima,
dislipidemijg ar diabetg. [3]

Speciali populiacija. Apsvarstyti, ar biopsijos jrodyta
neinfekciné uzdegiminé dilataciné kardiomiopatija
gali biti gydoma imunomoduliaciniu ir (arba)
imunosupresiniu gydymu. Fizinis aktyvumas turéty
biti ribojamas dilatacinés kardiomiopatijos atvejais,
kai biopsijos metu nustatytas aktyvus miokarditas.
[13]

Prognozé

Pacienty, serganciy simptominiu Sirdies
nepakankamumu deél dilatacinés kardiomiopatijos,
mirtingumas yra 25% per 1 metus ir 50% per 5 metus.
(3]

Mazdaug 25% pacienty, kuriems yra dilataciné
kardiomiopatija ir neseniai pasireiské Sirdies
nepakankamumo simptomai, per trumpa laika
pageréja net nesant optimalios terapijos; taciau
pacientai, kuriy simptomai trunka ilgiau nei 3
meénesius ir  kuriems yra sunki  klinikiné
dekompensacija, reCiau pasveiksta. [3]

Pacienty, serganciy idiopatine dilatacine
kardiomiopatija, prognozé yra geresné, palyginti su
kity tipy pacientais. [3]

Nepriklausomai nuo priezasties, blogesné prognozé
yra susijusi su mazéjanCia Kkairiojo skilvelio
i§stimimo frakcija ir padidéjusiu galutiniu diastoliniu
ir galutiniu sistoliniais tiiriais, didéjancia kairiojo
skilvelio mase, ribojancia fiziologing plétra pagal
Doplerio indeksus, taip pat deSiniosios Sirdies
nepakankamumo ir plauciy hipertenzijos buvimas.
[14], [15]
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