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PRIMARNE KRONIČNE KARDIOMIOPATIJE 

VOJKO ROŽMANIĆ, VLADIMIR AHEL, NEVEN ČAČE* 

U ovom se preglednom radu razmatra klinička prezentacija, liječenje i prognoza primarnih kardiomiopatija u djece. To su 
bolesti nevelike učestalosti, ali visoka morbiditeta i mortaliteta zahvaćene djece. Na osnovi morfoloških i funkcionalnih poreme-
ćaja klasificiraju se u četiri različita tipa (hipertrofične, dilatacijske, restriktivne, i aritmogene kardiomiopatije desnog srca), 
premda postoje i preklapanja između pojedinih kardiomiopatija. Strukturalne i funkcionalne promjene u većini kardiomiopatija 
zahvaćaju pretežno lijevu klijetku, dok je desna klijetka zahvaćena pretežito aritmogenom kardiomiopatijom desne klijetke. U 
radu su istaknuta nova saznanja koja utječu na liječenje djece s primarnim kardiomiopatijama. 
Deskriptori: KARDIOMIOPATIJA; DJECA; DIJAGNOZA; LIJEČENJE; PROGNOZA 

 
Kardiomiopatije (KMP) se danas 

najčešće definiraju kao bolesti srčanog 
mišića, s posljedicom manje ili više iz-
raženih simptoma srčane disfunkcije (1-
3). 

Primarnim kardiomiopatijama smat-
raju se one kojih je etiologija nepoznata 
ili nejasna, dok je u sekundarnih (ili spe-
cifičnih KMP) etiologija poznata. Prema 
makroskopskoj patološkoj slici i prema 
načinu disfunkcije KMP se razvrstavaju 
u sljedeće skupine: dilatacijske, hipertro-
fične, restriktivne i artimogene kardio-
miopatije desne klijetke (4, 5). (Tablica 
1.) 

Prema podacima Pedijatrijskog regi-
stra za KMP, u razdoblju je od 1990. do 
1998. godine u SAD-u i Kanadi bilo 
registrirano ukupno 688 djece s dilata-
cijskom KMP i 480 djece s hipertrofič-
nom KMP (6). Godišnja incidencija (na 
1000000 djece) iznosila je za dilatacij-
ske KMP 6,1 a za hipertrofične 4,7. Dje-
čaci su u odnosu na djevojčice češće 
imali KMP (hipertrofična KMP 62%, 
dilatacijska KMP 55%). U 36% djece s 
hipertrofičnom KMP i 29% djece s dila-
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tacijskom KMP ustanovljena je specifi-
čna etiologija. 

Malčić i sur. proveli su retrospek-
tivnu epidemiološku studiju na Kardio-
loškom odjelu Sveučilišnog kliničkog 
bolničkog centra Rebro, u razdoblju od 
1988. do 1998. godine (7). Ukupno je 
analizirano 121 dojenče, dijete i adoles-
cent s KMP. I u toj su studiji dječaci 
(58,7%) češće imali KMP (djevojčice 
41,3%). U 42,9% bolesnika radilo se o 
dilatacijskoj KMP, 35,5% imalo je hi-
pertrofičnu KMP, dok je 6 bolesnika 
(4,8%) imalo restriktivnu KMP. U 9% 
bolesnika utvrđena je etiologija (specifi-
čne KMP). Aritmogena displazija des-
nog ventrikula nije dijagnosticirana ni u 
jednog bolesnika vjerojatno stoga što je 
klinička ekspresija ove bolesti većinom 
pomaknuta u odraslu dob i rijetko se 
manifestira u djece (8). 

Premda pojam primarna kardiomio-
patija označuje idiopatsku bolest, danas 
se zahvaljujući složenim molekularno-
genetičkim ispitivanjima, kao i češćem 
izvođenju biopsije i histološke analize 
miokarda, KMP sve češće razvrstavaju 
prema etiološko-patogenetskoj osnovi 
(Tablica 2.).  

HIPERTROFIČNA 
KARDIOMIOPATIJA (HKMP) 

Teare je 1958. prvi opisao ovaj enti-
tet i nazvao ga "asimetrična hipetrofija 

srca". Danas postoje brojni sinonimi za 
hipertrofičnu KMP. Većina opisuje op-
strukciju lijevog ventrikula kao jednu od 
glavnih značajki ove bolesti (idiopatska 
hipertrofična aortalna stenoza, hipertro-
fična opstruktivna kardiomiopatija, mu-
skularna subaortalna stenoza). S obzi-
rom da se opstrukcija javlja u svega 25% 
bolesnika poželjan je naziv za ovu bolest 
hipertrofična KMP sa ili bez opstrukcije 
izlaznog trakta lijevog ventrikula (9,10). 
Na osnovi elektrokardiografskog i eho-
kardiografskog probira prevalencija hi-
pertrofične KMP u populaciji (1 na 500) 
iznosi 0,2% (11, 12). 

Morfološka karakteristika ovih 
KMP-a je asimetrično (ekscentrično) ili 
simetrično (koncentrično) zadebljanje 
srčanih klijetki (osobito lijevog ventri-
kula) i septuma. U asimetričnu obliku 
septum je nesrazmjerno zadebljan od 
vrška prema mitralnom zalisku, a u si-
metričnu obliku septum i stražnji zid 
lijevog ventrikula su iste debljine. Histo-
loški se nalazi hipertrofija miokardnih 
mišićnih vlakana. Volumen lijeve klijet-
ke je normalan ili smanjen. Ako se raz-
vije sistolički gradijent između ventriku-
la i velikih arterija, govorimo o hipetro-
fičnoj opstrukcijskoj KMP. 

Hipertrofična KMP nasljeđuje se au-
tosomno dominatno. Uzrokovana je mu-
tacijama u bilo kojem od osam gena koji 
kodiraju proteine srčane sarkomere: be-
ta-miozinu teškoga srčanog lanca, srča-
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nom troponimu T, srčanom troponimu I, 
alfa-tropomiozinu, srčanom proteinu C 
koji veže miozin, ventrikularnom miozi-
nu osnovnog i regulatornog lakog lanca, 
i alfa srčanom aktinu (9, 13-16). Tri ge-
na s multiplim mutacijama objašnjavaju 
većinu obiteljskih hipertrofičnih KMP-a: 
beta-miozin teškoga srčanog lanca, srča-
ni troponin T i srčani protein C koji veže 
miozin. Prognoza ovisi o kojima se mu-
tacijama radi. Mutacija Val 606 Met 
smatra se benignom, dok su mutacije 
Arg 403Gln, Arg 453Cys i Arg 719Trp 
udružene s prijevremenim smrtnim is-
hodom. Mutacije srčanog troponina T 
također su udružene s prijevremenom 
smrti iako je hipertrofija miokarda rela-
tivno blaga. 

Hipertrofična KMP često se javlja 
među članovima iste obitelji. Može se 
javiti u svim životnim dobima, pa i u 
novorođenačkoj. Bolest dugo može biti 
asimptomatska a otkrije se slučajnim 
nalazom šuma na srcu ili tipičnim nala-
zom elektrokardiograma ili ehokardiog-
rama koji upućuju na gornju dijagnozu. 
Prvi se simptomi hipertrofične KMP 

javljaju obično između 20. do 40. godine 
života ili kasnije. Zamjećuje se umor, 
dispnea pri naporu, palpitacije, prekordi-
jalna bol, sinkopa, vrtoglavica. Rizik 
iznenadne smrti moguć je i u asimpto-
matske djece. Hipertrofična KMP najče-
šći je uzrok iznenadne smrti u mlađih 
osoba, no rijetko se javlja prije desete 
godine života. Nastaje zbog primarne 
ventrikularne tahikardije/fibrilacije u 
ranim jutarnjim satima.  

Fizikalni nalaz direktno je ovisan o 
hemodinamskom statusu. Bolesnici s 
opstrukcijom mogu imati dvostruki ili 
trostruki apikalni impuls te sistolički 
šum kojeg intenzitet ovisi o subaortal-
nom gradijentu. Sistolički šum intenzite-
ta 3/6 označuje gradijent veći od 50 mm 
Hg. Šum se čuje uz donji lijevi rub ster-
numa i na apeksu a nastaje zbog sužena 
izlaznog trakta lijevog ventrikula a često 
i zbog mitralne regurgitacije.  

Elektrokardiogram pokazuje hiper-
trofiju lijeve klijetke sa ili bez depresije 
ST spojnice i inverzije T vala te uveća-
nje lijevog atrija. Paradoksalno, dojen-
čad s hipertrofičnom KMP imaju često 

hipertrofiju desne klijetke koja može 
dovesti do opstrukcije izlaznog dijela 
desnog ventrikula. Na osnovi elektro-
kardiograma ne može se podijeliti bole-
snike na one sa ili bez opstrukcije, pred-
vidjeti debljinu ventrikularnog septuma, 
odnosno pretpostaviti rizik nastanka 
iznenadne smrti. Osim u djece s hiper-
trofičnom KMP, hipertrofiju lijevog 
ventrikula nalazimo u sljedećim boles-
tima: Nooanovu sindromu, Fridriksovoj 
ataksiji, Turnerovu sindromu, Fabrijevoj 
bolesti, hipetireodizmu, feokromocito-
mu, tuberoznoj sklerozi, neurofibroma-
tozi i dr. (9, 17). 

Radiološki je sjena srca uvećana, a 
ključna dijagnostička metoda je ehokar-
diografija koja otkriva zadebljanje sep-
tuma i stjenke lijeve klijetke, opstrukciju 
izlaznog trakta lijeve klijetke kao i stanje 
mitralnog zaliska (Slika 1.). 

U liječenju hipetrofične kardiomio-
patije preporuča se sljedeće (8, 9, 18): 

•  izbjegavanje teških fizičkih napora; 
•  primjena beta-blokatora (proprano-

lol, atenolol, i dr.); 
•  primjena antagonista kalcija (vera-

pamil); 
•  primjena antiaritmika (amiodoron, 

disopyramid); 
•  operativno liječenje (miotomia, 

zamjena mitralne valvule); 
•  perkutana transluminalna ablacija 

septuma alkoholom; 
•  transplantacija srca. 

DILATACIJSKE KARDIOMIOPATIJE (DKMP) 

Zajednička karakteristika ove grupe 
KMP je povećanje obujma srčanih šup-
ljina, smanjene debljine interventriku-
larnog septuma i posebno stražnje stjen-
ke lijevog ventrikula uz različito sma-
njenje sistoličke funkcije (kontraktilnosti 
miokarda). Klinički se dilatacijska kar-
diomiopatija u prvom redu očituje prog-
resivnom zastojnom srčanom slabosti 
(sin. kongestivna KMP) (2-4, 19, 20). 

Dilatacijske kardiomiopatije su ra-
zvrstane kao idiopatske, inflamacijske, 
neuromiopatske, nutritivne, metaboličke 
i toksične (Tablica 2.). Idiopatska dilata-
cijska KMP, dijagnoza koja se postavlja 
isključivanjem poznatih uzroka čini oko 
50% svih slučajeva s prevalencijom od 
36,5 na populaciju od 100000 (21). Ve-
ćina idiopatskih dilatacijskih KMP nas-

Tablica 1. 
Morfološke i funkcionalne značajke kardiomiopatija 

Table 1 
Morphological and functional characteristics of cardiomyopathies 

Dilatacijska 

obilježena dilatacijom lijevog ili rjeđe oba ventrikula 

može biti: a) idiopatska, b) obiteljska/genetska, c) virusna, d) imunosna, e) alkoholična/toksična 

Hipertrofična 

obilježena hipertrofijom lijevog i/ili desnog ventrikula, hipertrofija je najčešće asimetrična 
i zahvaća intraventrikularni septum 

obiteljska bolest s pretežito autozomno dominantnim nasljeđivanjem 

Restriktivna 

obilježena ograničenim punjenjem i reduciranim dijastoličkim volumenom jednog ili oba ventriku-
la, s normalnom ili skoro normalnom sistoličkom funkcijom i debljinom srčanih stijenki 

povećana intersticijalna fibroza 

može biti idiopatska ili udružena s amiloidozom, enodomiokardijalnom bolesti 
sa ili bez eozinofilije 

Aritmogena displazije desnog ventrikula 

oarakterizirana s vezivnim-masnim pretvaranjem miokarda desne klijetke, 
u početku regionalnom, a kasnije globalno, desne a ponekad i lijeve klijetke 

autozmno dominantno (rijetko recesivno) nasljeđivanje 

manifestira se aritmijama i naglom srčanom smrću, osobito u mladih 

Neklasificirane kardiomiopatije 

entiteti koji se ne mogu razvrstati u gornje skupine 

fibroelastoza, nesistolička disfunkcija s minimalnom dilatacijom 
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ljedne su dok se za neke vjeruje da su 
posljedica miokarditisa Učestalost here-
ditarnih dilatacijskih KMP kreće se od 
35 do 48% (19). U pojedinim dilatacij-

skim KMP utvrđen je način nasljeđiva-
nja, genski lokus, a u nekima i protein.  

Djeca s dilatacijskom KMP imaju 
simptome cirkulacijskog zastoja, koji 

koreliraju sa stupnjem sistoličke disfun-
kcije miokarda. Prvi se simptomi javlja-
ju najčešće u dojenačkoj dobi (najčešće 
između prvog i 6. mjeseca života) a 
prethodi im akutna bolest donjih dišnih 
putova (2,3). Većinom je prisutna tahip-
neja, dispneja i sipnja te se nerijetko 
postavi sumnja na pneumoniju ili bron-
hiolitis. Uobičajena je tahikardija, oslab-
ljen puls, zamaranje pri naporu, bljedilo 
i oslabljena perfuzija kože. U pojedinih 
bolesnika javljaju se aritmije i sinkope. 
Fizikalnim pregledom nalazi se supkos-
talna retrakcija, prominentan lijevi hemi-
toraks i pomak srčanog vrška ulijevo. 
Auskultatorno prvi ton je oslabljen, do-
minira treći ton, a drugi ton može biti 
naglašen ako je prisutna plućna hiper-
tenzija (4, 18). Šumova najčešće nema 
ili šum postoji sekundarno zbog mitralne 
insuficijencije. 

Rendgenski se nalazi kardiomegalija 
s dilatacijom lijeve pretklijetke i klijetke, 
često i znakovi kongestije plućnih vena i 
plućnog edema. Kardiotorakalni indeks 
je povećan (Slika 2.). Ponekad se dife-
rencira i pleuralni izljev.  

Elektrokardiografski se najčešće na-
lazi sinus tahikardija, niska voltaža 
QRS-kompleksa i nespecifične ST-
promjene kao i promjene T-vala. Mogu 
se naći i druge tahiaritmije, kao supra-
ventrikulska i ventrikulska tahikardija. 
Obično postoje i elektrokardiografski 
znakovi hipertrofije lijeve klijetke. Pri-
sustvo dubokih Q valova u prvom stan-

Tablica 2. 
Specifične kardiomiopatije 

Table 2 
Specific cardiomyopathies 

Specifične (sekundarne) kardiomiopatije su bolesti srčanog mišića 
udružene s specifičnim srčanim ili sistemnim poremećajima 

Upalne bolesti: 

miokarditis (Coxasckie B, HIV, Chagasova bolest, enterovirusi, adenovirusi, CMV 

Metaboličke bolesti: 

endokrine bolesti (tireotoksikoza, hipotireoza, insuficijencija nadbubrežne žlijezde, feokromocitom, 
šećerna bolest), bolesti odlaganja (glikogenoze, mukopolisaharidoze, amiloidoza, hemokromatoza) 

Toksične KMP: 

alkohol, otrovi (arsen, kobalt), lijekovi (kateholamini, adriamicin), toksin difterije 

Peripartalna KMP 

Nutritivne KMP: 

deficit tiamina (beri-beri ) 

Bolesti vezivnog tkiva: 

SLE, poliarfteritis nodosa, sklerodermija, dermatomiozitis, reumatoidni artritis 

Infiltracije i granulomi: 

sarkoidoza, leukemija 

Karnitinska deficijencija 

Mišićne distrofije: 

Duchenn, Becker-tip, miotonična distrofija  

Neuromuskularni poremećaji:  

Fridriksova ataksija 

 
Slika 1. 
Ehokardiogram u 16 godišnjeg dječaka s hipetrorofičnom KMP. a) Parasternalna duga os; b) Parasternalna kratka os. 
Na parasternalnoj dugoj (a) kao i kratkoj (b) osi vidljiva značajna asimetričn hipertrofija ventrikularnog septuma.  

Figure 1 
Echocardiogram in 16 year old boy with hypertrophic cardiomyopathy. a) Parasternal long-axis; b) Parasternal short-axis. 
On both parasternal long (a) and short axis (b) view there is marked asymetric hypetrophy of the ventricular septum 



V. Rožmanić i sur. Primarne kronične kardiomiopatije. Paediatr Croat 2003; 47 (Supl 1): 55-60 

 58 

dardnom i ka i u aVL odvodu može u-
pućivati na anomalno odvajanje lijeve 
koronarne arterije iz pulmonalne arterije. 

Ehokardiografija je izvanredna ne-
invazivna dijagnostička metoda za otkri-
vanje djece s dilatacijskom KMP. Srčane 
šupljine, osobito lijeva pretklijetka i 
klijetka, uvećane su uz globalnu hipo-
kontraktilnost (Slika 3.). Perikardijalni 
izljev može se vidjeti kod teškoga srča-
nog zastoja u oko četvrtine bolesnika. 
Mitralna insuficijencija može se lijepo 
prikazati pomoću doplerehokardiografije 
(Slika 4.) (4, 19). Ishod u djece s dilata-
cijskom KMP teško predvidjeti je zbog 
heterogenosti bolesti koje dovode do 
KMP-a. Ako se etiologija KMP-a otkrije 
i ako je moguće bolest etiološki tretirati 
kao u karnitinskoj deficijenciji, ishod 
može biti izvanredan. U 30% djece s 
idiopatskom dilatacijskom KMP zapa-
žen je smrtni ishod, u 35% bili su prisut-
ni znakovi kronične srčane insuficijenci-
je, a u 35% bolesnika parametri srčane 
funkcije bili su uredni (2, 22). 

Pri liječenju djece s dilatacijskom 
kardiomiopatijom još uvijek stoji činje-
nica koju je 1978. godine izrekao 
Goodwin: "Liječenje dilatacijskih kardi-
omiopatija je nezadovoljavajuće, osim u 
slučajevima kad se otkrije uzrok" (2). 
Osnovne smjernice su da se na adekva-
tan način potiče kontraktilnost miokarda 
(pozitivnim inotropnim sredstvima), da 
se smanji predopterećenje (diureticima) i 
zaopterećenje (perifernim vazodilatato-

rima) (4, 19). Inicijalno liječenje uklju-
čuje parenteralnu primjenu inotropnih 
sredstava (dopamin, dobutamin) uz titra-
ciju prema stanju krvnog tlaka i srčanom 
izbačaju. Za dugotrajnu primjenu u cilju 
poboljšanja ventrikularne kontrakcije 
lijek izbora još je uvijek digitalis (digok-
sin) te primjena diuretika (furosemid). U 
liječenju djece s dilatacijskom KMP sve 
se više koriste ACE inhibitori u cilju 
smanjenja zaopterećenja (kaptopril, ena-
pril). Potrebno je ograničenje aktivnosti, 
tekućine i soli. Da bi se maksimalno 
sačuvala srčana rezerva, valja adekvatno 
tretirati temperaturu, anksioznost, ane-
miju, debljinu i hipertenziju. Interkuret-
ne infekcije, osobito plućne često su 
opasne, pa uzrokuju i smrtonosne kom-
plikacije u djece s dilatacijskom KMP, 
te je potrebna primjena antibiotika. Mo-
guć je nastanak disritmija, a koji antiari-
tmik primijeniti, ovisi o vrsti disritmije. 
Slabo kontraktilno srce, usporena cirku-
lacija, kao i ograničena aktivnost, stvara-
ju predispoziciju nastanka tromboembo-
lija, te se stoga i u djece sve više primje-
njuje antikoagulantna terapija warfari-
nom. Bolesnici s teškom kongestijom 
zbog dilatacijske KMP u kojoj nije došlo 
do kliničkog poboljšanja usprkos prim-
jene maksimalne medikamentozne tera-
pije, potencijalni su kandidati za tran-
splantaciju srca. 

 
Slika 2. 
Rendgenska snimka grudnih organa djevojčice 
u dobi od dvije godine s dilatacijskom KMP. 
Na posteroenteriornoj slici grudnih organa vidi 
se znatna kardiomegalija. 

Figure 2 
Chest X-ray in a 2 year old girl with dilated 
cardiomyopathy. Posteroenterior chest 
roentgenograms demonstrating increased 
cardiothoracic ratio. 

 
Slika 3. 
Ehokardiografski prikaz dilatacijske KMP u 15-godišnje djevojčice. 
Na parasternalnoj dugoj osi vidi se značajna dilatacija lijevog atrija 
i ventrikula 

Figure 3 
Echocardiographic findings in 15 year old girl with dilated 
cardiomyopathy. Parasternal long-axis view demonstrating dilated 
of left atrium and left ventricle 

 
Slika 4. 
Doppler prikaz dilatacijske KMP u 15-godišnje djevojčice. 
Doppler prikaz umjerene mitralne regurgitacije u djevojčice 
sa dilatacijskom KMP.  

Figure 4 
Doppler findings in 15 year old girl with dilated cardiomyopathy. 
Echocardiographic apical four chamber view with Doppler demonstrating 
moderate mitral regurgitation in a case of dilated cardiomyopathy. 
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RESTRIKCIJSKE KARDIOMIOPATIJE 

Zajednička je karakteristika ove 
KMP u poremećenu dijastoličkom pu-
njenju jedne ili obiju klijetki zbog loše 
rastezljivosti miokarda. Sistolička je 
funkcija normalna kao i debljina srčanih 
stijenki (24-27). Češće je pogođena lije-
va klijetka (septum i stražnji zid) u kojoj 
se nađe pojačana intersticijska fibroza ili 
zadebljanja stjenke zbog infiltracije (a-
miloidoza, hemosiderin). Primarne se 
restrikcijske KMP razvijaju u tropskim 
predjelima tijekom hipereozinofilnog 
sindroma. Restrikcijska kardiomiopatija 
može biti odraz neke poznate bolesti kao 
amiloidoze, endomiokardijalne bolesti s 
hipereozinofilijom ili bez nje, hemok-
romatoze i dr. Nasljedna restrikcijska 
KMP opisana je u nekoliko obitelji s 
autosomno-dominantnim nasljeđiva-
njem. U nekih nasljednih bolesti kao što 
su Pompeova bolest (glikoghenoza tip 
II), Fabrijeva bolest (lipoidoza vezana uz 
X kromozom), te Hurlerov sindrom (au-
tosomno recesivan tip mukopolisahari-
doze), može se razviti sekundarna res-
trikcijska KMP. 

Restriktivna KMP hemodinamski 
sliči na konstriktivni perikarditis samo 
što je simptomatologija uvjetovana sla-
bom rastezljivošću miokarda. Klinička 
slika ovisi o stupnju poremećene rastez-
ljivosti miokarda kao i o etiološkom 
čimbeniku. U elektrokardiogramu zapa-
žaju se izrazito visoko voltažni QRS 
kompleksi. Ehokardiografski se nalazi 
zadebljan septum i stražnji zid lijeve 
klijetke uz redukciju šupljine, te prateću 
hipokineziju i restrikciju. 

Liječenje se sastoji od prevencije i 
tretmana srčane insuficijencije primje-
nom digitalisa i diuretika. Kod jake res-
trikcije s dilatacijom treba dati antikoa-
gulantna sredstva i vazodilatatore. Spo-
minje se primjena kortikosteroida te 
transplantacija srca. Zaključno se može 
reći da je prognoza u oboljele djece s 
restriktivnom KMP u pravilu loša. 

ARITMOGENA KARDIOMIOPATIJA 
DESNOG SRCA 

Aritmogena kardiomiopatija desnog 
srca monogenski je nasljedno oboljenje 
srčanog mišića nepoznate etiologije, 
karakterizirana aritmijama s ishodištem 
u desnom ventrikulu. Patološka podloga 
je u progresivnu vezivno-masnom pret-

varanju miokarda desne klijetke (8). 
Nastup srčane insuficijencije ovisi o 
stupnju degeneracije miokarda. Premda 
se aritmije relativno dobro podnose, 
moguć je nastanak nagle srčane smrti. 
Dijagnoza aritmogene KMP desnog srca 
uobičajeno se postavlja tek u dobi izme-
đu 20-40. godine, rijetko u djece, prem-
da su sporadični slučajevi opisani i u 
dojenčadi (28). Daliento i sur. su 1995. 
godine prikazali 17 bolesnika prosječne 
dobi od 15 godina s aritmogenom KMP 
desnog srca. Najčešći simptomi bili su 
palpitacije i sinkope, rjeđe bol iza grud-
ne kosti. Bolest se očitovala u recidivi-
ma ventrikularne tahikardije sa smet-
njama provođenja desne grane i inverzi-
jom T-valova u desnim prekordijalnim 
odvodima srca (29). Ehokardiografijom i 
angiokardiografijom u najvećem broju 
bolesnika prikazano je aneurizmatsko 
proširenje kao i hipokinezija desne kli-
jetke.  
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Summary 

PRIMARY CHRONIC CARDIOMYOPATHIES 

V. Rožmanić, V. Ahel, N. Čače 

This review discuses clinical presentation, diagnosis, medical management and prognosis of cardiomyiopathies. Cardio-
myopathies are uncommon disease in children but morbidity and mortality in affected patients are high. Classification is based 
on morphological and functional abnormalities although overlap between groups is considerable. There are four different type 
(hypetrophic, dilated, restrictive and arrhytmogenic right ventricular dysplasia). Most cardiomyiopathies affects mainly left ven-
tricule structure and function, but the right ventricle is affected in arrhytmogenic right ventricular dysplasia. An emphasis on 
recent advances that have influenced management of these children with cardimyopathy are discussed. 
Descriptors: CARDIOMYOPATHY; CHILDREN; DIAGNOSIS; THERAPY; PROGNOSIS 

 
 


