Клинический разбор 10 марта 2010 г.

Пациентка 21 г.

Диагноз: Острый миокардит. Массивный тромбоз полостей левого и правого желудочков с признаками флотации. Эмболический инфаркт миокарда нижней локализации с вовлечением правого желудочка от 20.01.2010г. Эмболия в артериальные сосуды органов брюшной полости от 30.01.2010г. Нарушение ритма сердца: эпизоды неустойчивой желудочковой тахикардии от 02.02.2010г.  Недостаточность кровообращения 3 ф.к. по NYHA. Состояние после пневмонии от декабря 2009 года. 

Мочекаменная болезнь. Множественные кисты почек, печени. Хронический пиелонефрит без нарушения  азотовыделительной функции почек. Правосторонний многоузловой зоб, эутиреоз.

Заключительный диагноз: Острый парапневмонический миокардит, некомпактный миокард в области верхушки левого желудочка с распространением на правый желудочек, массивный тромбоз полостей левого и правого желудочков с признаками флотации, генетически ассоциированная тромбофилия, инфаркт миокарда нижней локализации с вовлечением правого желудочка от 20.10.2010г. Эмболия в артериальные сосуды органов брюшной полости от 30.10.2010г. Нарушения ритма сердца: эпизоды неустойчивой желудочковой тахикардии, недостаточность кровообращения 3 ф.к. по NYHA. 

Множественные кисты печени, почек, мочекаменная болезнь, хронический пиелонефрит  без нарушения азотовыделительной функции почек. Очаговые поражения селезенки.  Многоузловой зоб в стадии эутиреоза.

Вопросы, поставленные лечащими врачами: 

Есть ли основания для постановки диагноза острый миокардит без инструментального подтверждения воспаления в миокарде, биохимических признаков его продолжающегося повреждения, а также отсутствия иммунологических сдвигов серологических данных на вирусоносительство и результатов биопсии миокарда?

Возможно ли было проведение биопсии миокарда и сохраняются ли сейчас показания для ее выполнения?

Может ли некомпактный миокард быть причиной быстрого развития  сердечной недостаточности? 

Каков генез инфаркта миокарда - эмбологенный, тромбогенный, или он является проявлением острого воспалительного процесса?

Вопрос к лечащим врачам: смотрели ли гормональный фон?

Ответ:  Гормональный фон щитовидной железы абсолютно нормальный. Вопрос заключается в том, почему у пациентки в 17 и 18 лет произошли самопроизвольные выкидыши?

Ответ:  С точки зрения врачей гинекологов Института акушерства, где ее консультировали, причиной на первый план выходит ее тромбофилическое состояние, такие пациентки требуют назначения антикоагулянтов с первых недель беременности.

Акад. Чазов Е.И.

Речь идет о молодой женщине 21 года, у которой есть острый коронарный синдром, который возник неизвестно от чего, хотя ясно, что  есть изменение всей системы тромбообразования. Есть липопротеин а, есть генетические нарушения в тромбообразовании. Нам нужно обсудить вопросы: - меньше всего  признаков за миокардит, с точки зрения лабораторных методов исследования, там не за что «уцепиться». По данным, которые мы получили по всем объективным исследованиям, также  видим наличие очагового процесса, смущает тот факт, что снижена сократительная способность всего миокарда. 

Возникают 2 вопроса: 

Роль каких-то факторов генетических, о которых нам неизвестно и вопрос – это изменения гормонального характера, которые могли отразиться на всей системе тромбообразования, или это сопутствующее заболевание?

Проф. Терещенко С.Н.

Коллеги, на сегодняшний день диагноз достаточно нам неясен, он полностью нам не открыт. Мы достаточно однозначно не можем поставить диагноза миокардита, сегодня не знаем причину развития инфаркта миокарда у нашей пациентки. 

Первый вопрос – Стоило ли делать биопсию в тот период, когда больная находилась в 9 отделении?  Риск развития осложнений при биопсии был очень высок, поэтому когда проводился консилиум, было принято решение не проводить биопсию. Вопрос – нужна ли она сегодня, мне кажется да, чтобы поставить точку в данном вопросе. Когда ее делать, сегодня стоит воздержаться, подождать полгода и в последующем провести биопсию миокарда.

Вопрос о том, может ли некомпактный миокард, быть причиной быстрого развития сердечной недостаточности? 

На этот вопрос ответ – нет.

Проф. Бойцов С.А.

Я хотел бы обратить внимание на дебют заболевания. Действительно, сейчас мы не имеем ясного представления о диагнозе, но все-таки отделение настаивает на том, что у пациентки высоковероятен  диагноз острого миокардита, то есть того варианта миокардита, который имеет начало и имеет окончание, ни подострый, ни хронический его вариант, а именно острый миокардит с феноменом элиминации возбудителя. Почему мы об этом говорим. Действительно, мы не получили ни одного инструментального признака, у нас нет биохимического подтверждения продолжающегося воспалительного процесса, нет иммунологических сдвигов, есть только один маркер, возможно продолжающегося феномена повреждения миокарда, повышенный в 4 раза уровень тропонина.  Хотя, возможно, это ассоциировано с феноменом некомпактного миокарда. У пациентки, с исходно скомпрометированной сердечной функцией, на фоне некомпактного миокарда, вдруг развивается клиника острой сердечной недостаточности, достигающей степени сердечной астмы. Все это ассоциировано с доказанной в больнице двусторонней пневмонией с  явлениями двустороннего гидроторакса, который расценивается как двусторонний плеврит. На фоне терапии антибиотиками, которая была назначена достаточно своевременно,  все быстро уходит. Поэтому, учитывая тот факт, что вряд ли некомпактный миокард, мог сам по себе быть причиной развития острой сердечной недостаточности, даже в ассоциации с пневмонией, то есть мы не исключаем здесь острый воспалительный процесс  в миокарде. Все остальные вопросы – достаточно четко обозначены, на которые мы не имеем ответов, это и по поводу механизма развития инфаркта миокарда. Поэтому я согласен, что в данном случае придется возвращаться к вопросу биопсии миокарда, который, если нам и даст ответы, но далеко не на все. Что мы можем теоретически обнаружить? Может быть обнаружен возбудитель вариант парвовирус В19, который является основной причиной развития  миокардита. Если в конце 80-х годов – это, как правило, был энтеровирус, 90-е  годы – это аденовирусы, и сейчас – парвовирус В19 и вирус герпеса шестого типа. У нас проведены иммунологические исследования по поводу поиска всех вирусов, за исключением парвовируса В19, пока результаты не готовы. То есть теоретически мы имеем возможность обнаружить данного возбудителя, или еще параллельно феномен аутоиммунного миокардита, но к сожалению, надо признать, что  и противовирусная терапия в данном случае, и иммуносупрессивная терапия, будут малоперспективными. Поэтому наши основные усилия должны быть направлены на компенсацию сердечной недостаточности, торможению ее прогрессии, предупреждение образования тромбов в полостях сердца, поскольку сейчас это является наиболее вероятным неблагоприятным прогностическим фактором.

Проф. Жданов В.С.

Я хотел несколько иначе представить этот случай. Я думаю, что здесь мы недостаточно учитываем некоторые обстоятельства жизни этого человека. Это бармен, которая хронически употребляла некоторое количество алкоголя. Если с точки зрения этого факта посмотреть поражение сердца, то очень многое, из того, что здесь мы видели и слышали,  будет очень ясным. Это обстоятельство надо детально проанализировать.

Проф. Карпов Ю.А.

Уважаемые коллеги. Случай чрезвычайно интересный и довольно много пространства для размышлений. Мне кажется, что с учетом фактора, отмеченного предыдущим выступающим, представляется более реальная версия сути происходящих событий. Здесь,  безусловно,  речь идет о неком заболевании, которое носит генетически обусловленный характер, речь идет о дефектах в системе гемостаза, и плюс некомпактный миокард. Это  состояние у больной являлось фактически базовым, я думаю, что какие-то симптомы заболевания, связанные с элементами сердечной недостаточности, у больной были и раньше, скорее всего, связанные с каким-то воспалительным фактором. Этот пусковой элемент отрицать нельзя, несмотря на то, что при изучении крови, иммунологических факторов явного воспаления не обнаружено, тем не менее этого отрицать нельзя, даже то, что оценки состояния расходятся. В частности, лечащие врачи говорят о том, что у нее было довольно тяжелое состояние, связанное в том числе и с лихорадкой, когда была пневмония. Больная же говорит, что у нее температуры не было, это просто свидетельство того, что она несколько неадекватно оценивает свое состояние. Наверняка она его недостаточно оценивала и до декабря прошлого года, в связи с таким образом жизни и отношением в целом к состоянию своего здоровья. Поэтому – это генетически имеющее основание заболевание, связанное с  дефектами в системе гемостаза, и  здесь, в первую очередь, обращает на себя внимание колоссальный уровень липопротеида а, причем ассоциирующее не атеросклеротическими поражениями, а это ассоциируется с распространенным  тромбообразованием. Этот фактор также чрезвычайно важен, плюс ее образ жизни, явное злоупотребление алкоголем, какими-то наркотическими препаратами и плюс воспалительное начало. Все это  и привело к тому, с чем мы сейчас столкнулись. Что касается возможности проведения биопсии миокарда, конечно, было бы интересно  получить эти результаты и  тем самым получить новые данные. Но с другой стороны, я не очень предвижу, что может реально измениться, после того, как мы, допустим,   подтвердим или не нет  диагноз миокардита у этой пациентки. Я думаю, что здесь имело место: сначала некомпактный миокард , а затем на каком-то этапе присоединяется воспалительная составляющая, которая  и привела к такой картине. Генез инфаркта миокарда, мне кажется,  не эмбологенный, потому что попасть в устье коронарных артерий тромбом из левого желудочка  не так-то просто. В данном случае, скорее всего,  либо был тромб в артерии или это все-таки проявление острого воспалительного процесса, что часто бывает при миокардитах. Все-таки доминируют наследственные факторы и дефекты в системе гемостаза, которые были обнаружены.

Проф. Панченко Е.П.

У этой пациентки, действительно, имеется гомозиготная мутация в гене, который контролирует ингибиторы активатора плазминогена. Липопротеид а имеет взаимосвязь  именно с системой фибринолиза. И то, что тромб, скорее всего, был не эмбологенный, это наиболее вероятная версия. Кроме того, версию об антифосфолипидном синдроме напрочь отвергать не стоит, потому что титр антител имеет фазность, сейчас их может не быть, и это надо понаблюдать.

Акад. Чазов Е.И.

Сложно делать заключение, так как имеются разные предположения в диагностике. Если оттолкнуться от конкретного пациента, можно отметить следующее.  В 17 лет она становится барменшей. Известно, что тяжелые наркотики и алкоголь они изменяют мутацию генов. Наркоманы умирают в раннем возрасте от того, что  у них происходят серьезные изменения. Образ жизни с алкоголем и наркотиками мог вызвать мутацию гена и  усиление тех эффектов, которые осуществляются за счет показателей тромбообразования. Ясно, что здесь на первый план выдвигаются тромболизисные свойства крови, у нее пошли тромбозы. Если возникает пристеночный тромбоз, то возникает и воспаление. Она не жалуется на озноб, на высокую температуру, а жалуется на тяжесть в груди, слабость, одышку, то, что характерно для изменений со стороны сердца. Поэтому можно считать, что эти изменения привели к пристеночному тромбозу в сердце, возникновению тромбов, к воспалению. Здесь можно обсуждать вопрос, за счет чего инфаркт развился, за счет тромбоза, как такового, или за счет тромбоэмболии. Это вопрос более теоретического, чем практического характера, но также важен. Что здесь кажется больше в пользу тромбоза, потому что тромбоэмболия трудно растворяется. Здесь мы видим чистые сосуды. Нам известно, что образовавшийся тромб у относительно здорового человека может «сработать» и произойти самопроизвольное разрушение сосуда. Здесь возник инфаркт, была кратковременная окклюзия, которая вызвала это.

