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Neonatal acquired cardiomyopathy — case report
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Abstract - Cardiomyopathies are primary myocardial disorders that cause systolic and/or diastolic cardiac
dysfunction. They are relatively rare in the foetus and neonatal period and carrying a significantly worse prog-
nosis and high mortality. Neonatal cardiomyopathies exhibit considerable aetiological heterogeneity, with
various genetic and acquired causes. Acquired cardiomyopathies are typically associated with placental injury
or infectious, immune-mediated myocardial damage. Diagnostic evaluation is complicated by the variable
clinical presentation. We describe an acquired form of neonatal hypertrophic cardiomyopathy associated with
polycythemia identified as a consequence of maternal chronic placental insufficiency.
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We present the case of a newborn girl born to a 30-year-
old mother living in modest circumstances during her
fourth pregnancy. Her prenatal care was irregular, and at
27 weeks of gestation a loss of amniotic fluid and insuf-
ficient foetal weight gain were observed. Ultrasound
examination revealed grade 3 maturation of the anterior
placenta. Laboratory findings indicated anaemia, and
the glucose tolerance test was negative. The mother did
not present for follow-up until the 38th week of preg-
nancy, when she complained of a sore throat and leth-
argy. Physical examination revealed bloody pharyngeal
mucosa and painful swelling of the left neck lymph nodes.
However, she did attend the proposed ENT examination
or seek further follow-up.

The infant was born at 42 weeks of gestation, in natural
anterior position with normal cranial vault. The amniotic
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fluid membranes ruptured 45 minutes before birth, and
the amniotic fluid was contaminated with meconium.
The new-born’s birth weight was 2340 grams (10th per-
centile). Early postnatal adaptation was characterised by
persistent generalised cyanosis.

The poor overall condition of the lean, dehydrated
newborn was poor. The infant’s skin was soiled with foetal
dander and presented with cyanosis, showing signs of mild
respiratory distress, including tachypnoea (82 breaths/min).
Auscultation revealed soft, low pitched, vesicular murmur,
along with moderate bradycardia (90 beats/min), and II/6
systolic murmur. Blood pressure was recorded at 60/30 mm
Hg. Investigations also revealed mild hepatic enlargement,
and generalized hypotension. The infant’s oxygen saturation
was 52%, which increased to 93% with the administration of
warm, humidified oxygen.

Laboratory findings indicated elevated haemoglobin
and haematocrit levels (Hgb: 23.4 g/dL, Hct: 67.9%),
slightly elevated inflammatory parameters (C-reactive
protein: 2.69 mg/dL, procalcitonin: 0.70 ng/mL), low
blood glucose (38 mg/dl) and high lactate dehydrogenase
(1488 U/L). Bacteriological examination of gastric juice
was negative. A chest radiograph of the child revealed a
symmetrically enlarged cardiac silhouette (Figure 1).

187



Bulletin of Medical Sciences 2022, 95(2): 187-193

Figure 1. Chest X-ray showing a symmetrically enlarged
heart silhouette

The increased oxygen demand and enlarged heart cav-
ity raised suspicion of a congenital heart defect.

Echocardiography revealed primarily hypertrophic
non-obstructive cardiomyopathy affecting the right ven-
tricle and interventricular septum, with poor left and
right ventricular diastolic function (Figure 2). The end-di-
astolic size of the interventricular septum was measured
at 8.6 mm (deviation from the mean - Z score: 4.14). The
left ventricular ejection fraction was 54.5%. No structural
congenital heart defect was detected; however an open
foramen ovale and a persistent ductus arteriosus with
bidirectional flow were observed. Spontaneous echo con-
trast filling the right atrium suggested a prethrombotic
state (Figure 3), which was confirmed by high D-dimer
levels (3657.1 ng/mL) and high I-troponin levels (145
ng/L).
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The ECG showed sinus rhythm with a right upper
frontal axis position, as well as Q waves in the DII, DIII
and a VF limb leads, associated with a slight increase in
the ST segment, suggestive of subendocardial ischemia
(Figure 4). Twenty-four-hour Holter monitoring did not
reveal any malignant arrhythmias or tachycardia.

The neonate received intensive therapeutic care under
constant cardiopulmonary monitoring. Partial paren-
teral nutrition and rehydration were provided to reduce
polycythaemia and correct hypoglycaemia, and antico-
agulation was administered via subcutaneous injection
(Enoxaparin 2 x 1.5 mg/kg body weight). The history
suggested the possibility of infectious or immune-medi-
ated myocardial injury, prompting the administration of
human normal immunoglobulin.

Serological tests showed no evidence of congenital
infection: IgG antibodies to Toxoplasma, Herpes simplex
viruses 1 and 2, Enterovirus, Cytomegalovirus and Epstein-
Barr virus were elevated, but IgM antibodies were not
detectable.

The newborn’s condition gradually improved during
the treatment, the oxygen requirement ceased on day 5 of
life, and the infant gained weight exclusively with breast-
feeding. Echocardiographic follow-up showed reduced
hypertrophy, and improvement in diastolic function,
with no spontaneous echo contrast observed (Figure 5).
D-dimer levels decreased to 261 ng/mL, and I-troponin
levels normalized at 16.1 ng/L. The infant was dis-
charged on day 26, continuing anticoagulant treatment
for 6 weeks. All three younger siblings underwent family
screening for inherited cardiac diseases, which yielded
with negative results.
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Figure 2. Mitral and tricuspid inflow curves demonstrating impaired relaxation

188



Neonatal acquired cardiomyopathy - case report

210112023 06:09:07PM TIS13 MI0S

Pediatric

M4

Figure 3. Four-chamber view showing hypertrophy
primarily affecting the right ventricle and
interventricular septum, as well as spontaneous echo
contrast filling the right atrium

Discussion

Increased foetal erythropoiesis is typically a response
to intrauterine stress and foetal hypoxia, which may be
associated with several primary aetiological factors. The
majority of these conditions are related to intrauter-
ine growth restriction [1]. In neonates, polycythemia is
defined as a central venous haematocrit (Hct) above 65%
or a haemoglobin above 22 g/dL. [2,3] Elevated blood
viscosity increases the risk of thrombosis and can directly
cause hypoperfusion by reducing blood flow, which is
responsible for most complications related to polycy-
thaemia [4]. The primary treatment strategy involves
the administration of an intravenous physiological saline
bolus, which can sometimes prevent the need for partial
blood transfusion [5].

Cardiomyopathies are primary myocardial disorders
that that result in systolic and/or diastolic cardiac dys-
function [6]. Their occurrence in the neonatal period is
relatively rare. Transient hypertrophic cardiomyopathy is
most commonly observed in infants of diabetic mothers,
but can also present in other medical conditions associ-
ated with placental injury. Cardiomyopathies linked to
storage diseases or genetic disorders tipically carry a sig-
nificantly worse prognosis and higher mortality rates [7].

Newborns with acquired cardiomyopathy are often
asymptomatic; however 5-10% may experience breathing
difficulties or exhibit signs of reduced blood volume and
heart failure. The myocardial abnormality may be tran-
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Figure 4. End-tidal leads ECG showing sinus rhythm,
right upper frontal axis position, Q waves in DII, DIll, and
aVF limb leads, along with slight ST segment elevation

sient and could resolve with the normalisation of hypoxia
[6].

Given the lack of data demonstrating clinical benefits
from drug therapy, routine pharmacological treatment
for asymptomatic patients is not recommended by major
professional societies. Patients with cardiomyopathy
often exhibit intolerance to tachyarrhythmias, which can
disrupt ventricular pacing, thus, frequency regulation
and, if necessary, rhythm control are particularly import-
ant in these patients. If there is an associated condition
with an increased risk of thromboembolism, long-term
anticoagulation is recommended [6]. Prophylaxis for
endocarditis is not necessary in the absence of outflow
tract obstruction [8]. Current guidelines recommend
family screening for hypertrophic cardiomyopathy [9].

Conclusion

In our case, the polycythemia was a the result of hypoxia
caused by chronic placental insufficiency, leading to a
prethrombotic state.

Hypoxic complications were evaluated as hypertro-
phic cardiomyopathy, which showed slight improvement
following the resolution of the underlying cause.

Although IgG antibodies against Epstein-Barr virus were
significantly elevated (400 U/mL), the absence of detectable
IgM antibodies does not support the hypothesis that the
symptoms experienced four weeks before delivery could
have been caused by an Epstein-Barr infection.
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Osszefoglalé - A cardiomyopathiék elsédleges szivizom-rendellenességek, amelyek szisztolés és/vagy diasz-
tolés szivmukodési zavarokat okoznak. Magzati és Ujszulottkori el¢fordulasuk viszonylag ritka, Iényegesen rosz-
szabb progndzist és magas mortalitdst hordoznak. Az Ujszuldttkori cardiomyopathidk jelentds etioldgiai hete-
rogenitdst mutatnak, hatterlkben szdmos genetikai és szerzett okkal. A szerzett cardiomyopathidk altalaban
méhlepényi sértléssel vagy fertéz6, immunmedidlt szivizom-kdrosodéssal jarnak. A diagnosztikai értékelést a
valtozatos klinikai megjelenés neheziti. Az Ujszulottkori hipertréfids cardiomyopathidk egy szerzett forméjat
ismertetjik, mely polycytaaemidval tarsult és amelynek okaként anyai idUlt méhlepényelégtelenséget azono-

sitottunk.

Kulcsszavak - Ujszil6tt, cardiomyopathia, polycytaaemia, méhlepényelégtelenség
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Egy 30 éves, szerény koriilmények kozott él6 édesanya
4. terhességébdl szarmazo Gjszilott lany esetét mutatjuk
be. Terhesgondozasa rendszertelen volt, a 27. terhességi
héten magzatviz csokkenését, elégtelen magzati suly-
gyarapodast figyeltek meg. Ultrahangos vizsgalaton az
elol fekvé méhlepény 3. foku érettsége volt észlelhetd.
Laboratoriumi leletek vérszegénységet mutattak ki,
cukorterheléses proba negativ volt. A gravida utanko-
vetésre nem jelentkezett a 38. terhességi hétig, amikor
torokfdjasra és levertségre panaszkodott. Fizikalis vizs-
galattal vérb6 garatnyalkahartya és bal oldali nyaki faj-
dalmas nyirokcsomé duzzanat volt felleheté. A javasolt
ful-orr-gégészeti vizsgalaton, valamint tovabbi ellatasra
nem jelent meg.

Sz. N. C. a 42. terhességi héten, természetes uton,
eliilsé6 koponyatartdsban latta meg a napvildgot. A mag-
zatburok 45 perccel a sziiletés el6tt repedt meg, a magzat-
viz meconiummal szennyezett volt. Sziiletési sulya 2340
gramm (10 percentilis). Korai posztnatalis adaptacidjat
perzisztalé generalizalt cianozis jellemezte.

A rossz altalanos allapota sovany, laztalan ujsziilott
bére magzatszurokkal szennyezett és cianotikus volt,
enyhe légzési distressz jeleit mutatta, tachypnoét (82
légzés/perc), hallgatézasra apré holyagos szorcszorejt,
mérsékelt bradichycardiat (90 iités/perc), I1/6-o0s sziszto-
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lés zorejt, 60/30 Hgmm-es vérnyomast, enyhe majmeg-
nagyobbodast, enyhe generalizalt hypotoniat észleltiink.
Oxigén-szaturdcidja 52%-os volt, mely 93%-ra emelke-
dett melegitett, parasitott oxigén aramoltatasa mellett.

A laboratoriumi leletek emelkedett hemoglobin és
hematokrit értéket jeleztek (Hgb: 23,4 g/l, Hct: 67.,9%),
enyhén emelkedett gyulladdsos paraméterek (C reaktiv
protein: 2,69 mg/dl, prokalcitonin: 0,70 ng/ml ), alacsony
vércukorszint (38 mg/dl) valamint magas laktat-dehid-
rogenaz érték mellett (1488 U/L). A gyomorvaladék
bakterioldgiai vizsgalata negativ volt. A gyermek mell-
kas-rontgen felvételén szimmetrikusan megnagyobbo-
dott szivarnyék volt lathaté (1. abra).

A fennall6 oxigénigény és a megnagyobbodott szivar-
nyék felvetette a velesziiletett szivhiba gyanujat.

Az echokardiografia féként a jobb kamrat és kamra-
kozti sovényt érinté hipertrofids, nem obstruktiv cardi-
omyopathidt mutatott, rossz bal és jobb kamrai diasztolés
funkcidval (2. abra). A kamrakozti sovény végdiasztolés
mérete 8,6 mm (atlagtdl vald eltérés - Z score: 4,14). A
bal kamra ejekcids frakcidja 54,5% volt. Strukturalis
velesziiletett szivhibat nem észleltiink. Nyitott foramen
ovale és perzisztalo ductus arteriosus volt megfigyel-
hetd, kétiranyu aramlassal. A jobb pitvart kitolté spontan
echo kontraszt prethrombotikus éllapotra utalt (3. abra),
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1. abra. Mellkas-rontgen felvétel: szimmetrikusan
megnagyobbodott szivarnyék figyelheté meg

melyet megerdsitett a magas D-dimér szint (3657.1 ng/
ml), tovabba magas I-troponin szintet dokumentaltunk
(145 ng/L).

Az EKG-n szinuszritmus, jobb felsé frontalis tenge-
lyallas, Q hullam jelenléte figyelheté meg a DII, DIII és
aVF végtag elvezetésekben, az ST szakasz enyhe emelke-
désével tarsulva, amelyek subendocardidlis ischaemidra
utalnak (4. Abra). A 24 6ras Holter EKG monitorizalas
malignus arrhythmyat, tachycardiat nem mutatott ki.

Az Ujszilott intenziv terapids ellatdsban részesiilt,
allando kardio-respiratorikus megfigyelés alatt. A poly-
cytaaemia csokkentése és a hypoglicaemia korrigalasa
érdekében részleges parenteralis taplalast és rehidratalast
biztositottunk, tovabba antikoagulans kezelésben része-
stilt szubkutan injekcié formdjaban (Enoxaparin 2x1,5
mg/teststlykilogram). A kérel6zmény alapjan felmeriilt a

fert6z06, illetve immunmedidlt szivizom-karosodas lehe-
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tdsége, ezért megtortént a human normal immunglobu-
lin adagolasa.

A szerologiai vizsgélatok veleszilletett fertGzést
nem igazoltak: a Toxoplasma, Herpes simplex 1 és 2,
Enterovirus, Citomegalovirus valamint az Epstein-Barr
virusokra az IgG ellentestek emelkedettek voltak, viszont
az IgM tipusu ellentestek nem voltak kimutathatdak.

Az jsziilott allapota a kezelés alatt fokozatosan javult,
oxigén igénye az 5. életnapon megsziint, kizarolagos
anyatejes taplalas mellett stulya gyarapodott. Az echo-
kardiografias utankovetés csokkend hipertrofiat, diasz-
tolés funkcid javuldsat mutatta, spontdn echo kontraszt
nem volt fellehetd (5. Abra). D-dimér szint csokkent
(261 ng/ml), tovabba a I-troponin szint normalizalodott
(16,1 ng/L). Hazabocsdjtas a 26. napon tortént, folytatva
az antikoagulans kezelést 6 hétig. Csaladi kardiologiai
sziirésben részesiilt mindharom kiskoru testvér, negativ

eredménnyel.

Megbeszélés

A fokozott magzati erythropoesis altaladban a méhen
belilli stresszre és a magzati hypoxidra adott valasz,
amely szamos els6dleges etiologiai tényezdvel hozhato
Osszefliggésbe. Ezen allapotok tobbsége a méhen beliili
noévekedési korlatozassal jar [1]. Az ujsziilotteknél a
polycytaemia 65% feletti centralis vénas Hct vagy 22 g/
dl feletti hemoglobin érték esetén definialhatd. [2,3] A
megnodvekedett vér viszkozitasa noveli a trombozis koc-
kazatat, tovabba a véraramlas csokkenésével kozvetleniil
hypoperfuziét okozhat, amely a legtobb polycytaemiaval
kapcsolatos szovédményért felelés [4]. Els6dleges keze-
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2, abra. A mitralis és a tricuspidalis bedaramlasi gorbe kdrosodott relaxaciét mutat
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3. abra. Csucsi 4-lireg(i metszeten féként a jobb kamrat
és kamrakozti sovényt érint6 hipertrofia, és jobb pitvart
kitoltdé spontan echo kontraszt lathato

lési stratégia az intravénasan adagolt fiziologias sdoldat
bolusban adagolva, mellyel esetenként elkeriilhet6 a rész-
leges vércseretranszfuzié [5].

A cardiomyopathidk elsddleges szivizom-rendelle-
nességek, amelyek szisztolés és/vagy diasztolés szivmi-
kodési zavarokat okoznak [6]. Az Gjszilottkori eléfor-
dulasuk viszonylag ritka. Leggyakrabban a cukorbeteg
anyak csecsemdinél figyelheté meg atmeneti hipertrofids
cardiomyopathia, de egyéb méhlepényi sériiléssel jaro
korképben is megjelenhet. A raktarozasi betegségekben,
illetve genetikai korképekhez tarsuld cardiomyopathiak
lényegesen rosszabb prognozist és magas mortalitast hor-
doznak [7].

A szerzett cardiomyopathiaval rendelkezd wjsziilottek
gyakran tiinetmentesek, de 5-10 szazalékuknak légzési
nehézségei vannak, vagy csokkent perctérfogat, szivelég-
telenség jeleit mutatjak. A szivizom-rendellenesség lehet
atmeneti, a hypoxia normalizalddasaval megszilinhet [6].

Tekintettel arra, hogy nincsenek olyan adatok, ame-
lyek bizonyitjak a gydégyszeres terapia klinikai elényeit a
tiinetmentes betegek rutinszer(i gyogyszeres terapiajat a
jelentds szakmai tarsasagok nem ajanljak. A cardiomyo-
pathidban szenvedd betegek nem toleraljak a tachyar-
rhythmiat, mely rontja a kamrai telddést, igy ezeknél a
betegeknél kiilonosen fontos a frekvencia szabalyozasa és
sziikség esetén a ritmusszabalyozas. Amennyiben tarsul a
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4, abra. Végtagi elvezetéses EKG: szinusz ritmus,
jobb felsé frontalis tengelyallas, Q hulldam a DII, DIll és
aVF végtag elvezetésekben, és az ST szakasz enyhe
emelkedése

fokozott thrombembolia kockdzata, hosszu tava antiko-
agulacio javasolt [6]. Endocarditis profilaxis kidramlasi
péalya elzarédasanak hianyaban nem sziikséges [8]. A
jelenlegi iranyelvek javasoljak a hipertrofias cardiomyo-
pathia csaladi szlirését [9].

Kovetkeztetés

Esetiinkben a polycitaemia az idiilt méhlepényelégtelen-
ség okozta hypoxia kovetkezménye, mely prethromboti-
kus allapotot eredményezett.

Hypoxids szovodményként értékeltiik a hipertrofias
cardiomyopathidt, mely enyhe javulast mutatott a kivalto
ok megszilintetése nyoman.

Habar az Epstein-Barr virus elleni IgG tipusu ellen-
testek igen magas szintet mutattak (400 U/ml), az IgM
ellentestek hidnya nem tdmasztja ald azt a feltevést, hogy
a sziilést 4 héttel megeldz6 tiineteket Epstein-Barr ferts-
zés okozhatta volna.

Irodalom

(ldsd az angol nyelvii cikk végén)
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