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Trzepotanie komor samoograniczajace sie oraz
przechodzace w migotanie komor u chorej
z zespolem wydluzonego QT 1 MAS

Joanna Bakun, Marek Karpowicz

Oddziat Kardiologiczny Samodzielnego Publicznego Szpitala Wojewddzkiego w Suwatkach

Opis przypadku

Kobieta w wieku 30 lat, pracujaca umystowo,
zostala przyjeta na nasz oddziat z powodu krotko-
trwatych epizodéw utraty przytomnosSci, trwajacych
od kilkudziesieciu sekund do kilku minut, pojawia-
jacych sie w godzinach porannych, tuz po przebu-
dzeniu (w zwiazku z niespokojnym snem lub na
dzwiek budzika). Utraty przytomno§ci, poprzedzane
krotkotrwatym uciskiem w klatce piersiowej z towa-
rzyszacym uczuciem leku, pojawiaty sie co 2—-3 mie-
sigce w okresach wzmozonego napiecia emocjonal-
nego (stres w pracy). Utratom przytomno$ci nigdy
nie towarzyszyly drgawki.

Po raz pierwszy opisane wyzej objawy pojawi-
ty sie wiosng 1990 roku. Po licznych konsultacjach
rozpoznano u chorej padaczke 1 rozpoczeto terapie
pelnymi dawkami lekow przeciwdrgawkowych.
Mimo to epizody utrat przytomnoS$ci wystepowaty
nadal, a tuz przed hospitalizacja pojawialy sie przez
3 kolejne dni miedzy 4-6% rano.

Wywiad rodzinny: ojciec chorej zmari nagle w 38
roku zycia; wczesniej] wystepowaly u niego napado-
we utraty przytomnosci, zblizone charakterem do tych
opisywanych u corki.

Podczas badania przedmiotowego przy przyje-
ciu nie stwierdzono odchylen od normy. Wyniki ba-
dan laboratoryjnych oraz echokardiograficznych
rowniez pozostawaly w granicach normy.

Spoczynkowe EKG: rytm zatokowy, miarowy,
58-72/min, okresowo splaszczenie zalamkoéw T
w odprowadzeniach konczynowych. Odstep QT na
gbrnej granicy normy dla danej czestosci rytmu
serca, QTc = 0,42 — 0,46 s.
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24-godzinne monitorowanie EKG metoda Holte-
ra: rytm prowadzacy zatokowy o Sredniej czestoSci 69/
/min, maksymalnej 133/min, minimalnej 50/min.
W trakcie rejestracji, w godzinach porannych, wy-
stapily 2 epizody niepokoju 1 dusznoS$ci (drugi za-
konczony krétkotrwala utratg przytomnosci).

Pierwszy epizod o godzinie 4% (chora budzi sie
z uczuciem leku i niepokoju, po chwili usypia): rytm
zatokowy ulega przyspieszeniu z 52/min do 70/min
z jednoczesng zmiang morfologii zalamka T z do-
datniej na ujemno-dodatnig (ryc. 1). Nastepnie po-
jawia sie ekstrasystolia nadkomorowa, przerwa
wyréwnawcza 1 kolejne pobudzenie zatokowe z gte-
boka, ujemna faza zatamka T, za szczytem ktorego,
ekstrasystolia komorowa wywotuje krotki czesto-
skurcz komorowy wieloksztaitny 180-200/min, ze
zmiang kierunku osi (forsade de pointes). Nastepnie
obserwujemy przyspieszenie rytmu zatokowego do
90-100/min z dalsza zmiang morfologii repolaryza-
¢ji z uyjemno-dodatniej na dodatnio-ujemna. Pojawia
sie ekstrasystolia nadkomorowa, przerwa wyrow-
nawcza, pobudzenie zatokowe z gteboka ujemng fazg
zatamka T, po szczycie ktorej ekstrasystolia komo-
rowa wyzwala samoograniczajace sie trzepotanie
komoér o czestoSci 200/min, ze zmiang kierunku
przebiegu osi, trwajace 6 s.

Drugi epizod o godzinie 63 (ryc. 2) — chora
budzi sie z niespokojnego snu, czuje ucisk w klatce
piersiowej i traci przytomnos$¢: na odcinku kilku
ewolucji nastepuje przyspieszenie czynnoSci serca
z 50/min do 80/min z jednoczesna zmiang morfolo-
gii zalamka T z dodatniej na dodatnio-ujemna. Na-
stepnie pojawia sie, podobnie jak podczas poprzed-
niego epizodu, ekstrasystolia nadkomorowa, prze-
rwa wyrownawcza, pobudzenie zatokowe z gteboka
faza ujemna zatamka T, na szczycie ktorej pojawia
sie salwa komorowa, dwa pobudzenia zatokowe,
dwukrotnie pary komorowe, a po kolejnej ewolucji
zatokowej z yjemnym zalamkiem T przedwczesne
pobudzenie komorowe wyzwala czestoskurcz komo-
rowy 200/min, przechodzacy w trzepotanie komor
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Ryc. 1. Zapis EKG o godzinie 4%°,
Fig.1. ECG tracing at 45 a.m.
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Ryc. 2. Zapis EKG o godzinie 63°,
Fig. 2. ECG tracing at 63¢ a.m.
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200-300/min, dalej w migotanie komér 350/min
ponownie w trzepotanie 300/min, a na koficu w cze-
stoskurcz komorowy 200-250/min. Cato§¢ epizodu
trwala 45 s. Po zakonczeniu rytm pozazatokowy,
dolnoprzedsionkowy 95/min, ale z dodatnimi za-
tamkami T.

Jak mozna byto zauwazy¢, kazdy epizod wyzwo-
lenia ztozonych form arytmii komorowej byt poprze-
dzony podobng sekwencja: przyspieszenie rytmu
zatokowego, zmiana morfologii zalamka T, przed-
wczesne pobudzenie nadkomorowe. Poza opisany-
mi epizodami zarejestrowano dodatkowo 3 pojedyn-
cze pobudzenia nadkomorowe (ryc. 3) i 1 komoro-
we — jednakze w tych przypadkach morfologia za-
tamka T zawsze pozostawata dodatnia.

Ocena czasu trwania odstepu QT

Ocena catodobowa (analiza typu beat to beat,
system Del-Mar Avionics): Srednia warto§¢ QT —
420 ms, minimalna — 376 ms, maksymalna — 480
ms (minimalna 1 maksymalna liczone z 4 kolejnych
ewolucji). Srednia warto$¢ QTc (korekcja przy pomo-
cy formutly Bazetta dla ewolucji rytmu zatokowego
w przedziale czestoSci 50-120/min) — 437 ms, mi-
nimalna — 408 ms, warto$ci maksymalne do 580 ms.

Zarejestrowano 45% pomiaré6w QTc > 440ms,
12% > 460 ms, 2% > 480 ms. Przed opisanymi
wyZzej epizodami arytmii obserwowano krotkotrwa-
te wydtuzenie QTc > 520 ms. W sumie w trakcie
24 h obserwowano 3 krétkie (do 30 s) fragmenty
zapisu EKG z wydtuzeniem QTc > 500 ms. Podczas
epizodu o 53° obserwowano przyspieszenie rytmu
zatokowego, zmiane morfologii zalamka T, ale nie
wystapily wowczas nadkomorowe 1 komorowe po-
budzenia przedwczesne (co obserwowano w pozo-
statych 2 epizodach wydiuzenia QTc > 500 ms).
Warto$ci QTc w okresie wystepowania pozostatych
pobudzen przedwczesnych nie przekraczaty 460 ms.

U chorej rozpoznaliSmy zesp6t wydiuzonego
QT irozpoczeliSmy leczenie propranololem w daw-
ce 120 mg/dobe. Pacjentke wypisano do domu
w stanie dobrym, utraty przytomnos$ci wiecej nie
wystapily. Chora skierowaliSmy do Kliniki Szybkiej
Diagnostyki Instytutu Kardiologii w Aninie, gdzie
potwierdzono nasze rozpoznanie, zwiekszono daw-
ke propranololu do 180 mg/dobe oraz, ze wzgledu
na bradykardie zatokowa, wszczepiono ukiad stymu-
lujacy typu AAJ. Obecnie jest pod stalg opieka Po-
radni Zespolu Wydtuzonego QT przy Instytucie
Kardiologii w Aninie, a jej rodzina zostala objeta
programem badan profilaktycznych.
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Ryc. 3. Przyktady przedwczesnych pobudzen nadkomorowych wystepujgcych w innych okre-
sach zapisu. Zwraca uwage obecnos¢ stabilnej (dodatniej) morfologii zatamka T.

Fig. 3. Examples of premature supraventricular beats at other periods of monitoring. Note the

stabile of positive deflection of T wave.
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Zespol wydltuzonego QT — opis przypadku
wart wiecej niz rozdzial w ksigzce

Komentarz redakcyjny

Dr. dr. Bakun i Karpowicz przedstawili niezwy-
kle interesujacy przypadek pacjentki z zespotem
wydiuzonego QT, u ktorej w rejestracji holterow-
skiej udato sie uchwycié pelne epizody czestokur-
czu/migotania komor [1]. Przypadek ten jest godny
uwagi z wielu wzgledow.

Po pierwsze, jak opisuja autorzy, w spoczynko-
wych elektrokardiogramach chorej czas trwania sko-
rygowanego odstepu QT byl w granicach normy
(przyymujac QTc > 0,46 s dla kobiet powyzej 15 rz.).
Nalezy zdac sobie sprawe, ze u 30% 0s6b z zespo-
tem wydiuzonego QT, potwierdzonym badaniami
genetycznymi, czas trwania tego odstepu mieSci sie
w granicach normy [2—4] 1 moze wynosi¢ tylko 0,4 s.
Przyjmujac, ze u 1/4 lub 1/3 chorych z zespotem
wydiuzonego QT czas trwania QTc moze znajdowaé
sie w granicach normy, nalezy zwroci¢ uwage, ze wiele
0s6b z tym zespolem moze by¢ nadal niezdiagno-
zowanych. Pomimo wzglednie normalnego czasu
trwania odstepu QT, wywiad napadow MAS, wywiad
naglych zgonéw lub omdlen u najblizszych czlon-
kéw rodziny to fakty ukierunkowujace na wlasciwe
rozpoznanie roznicowe. Spoczynkowy zapis EKG
u 0s6b z granicznym QTc moze ujawnié zaburzenia
morfologii repolaryzacji w postaci dwugarbnego lub
dwufazowego zalamka T, zatamka T o bardzo ,,lagod-
nym” nachyleniu ramienia wstepujacego, zatamka
T z widocznymi zazebieniami (notched T wave) lub
fali TU, ktoéra utrudnia ocene czasu trwania odste-
pu QT. Obecno$¢ tych zmian morfologicznych jest
czestym potwierdzeniem rozpoznania zespolu wy-
diuzonego QT 1 moze wskazywa¢ na zwiekszone ry-
zyko zaburzen rytmu [5].

Po drugie, praca autoré6w potwierdza, ze proba
wysitkowa 1 rejestracja EKG metoda Holtera s3
badaniami diagnostycznymi, ktére moga by¢ pomoc-
ne w rozpoznaniu zespolu wydiuzonego QT. W ba-
daniach tych niezwykle rzadko udaje sie zarejestro-
wac napady czestoskurczu komorowego, natomiast
zwykle stuza one do oceny adaptacji odstepu QT
do zmieniajacej sie czestoSci rytmu. W warunkach
fizjologicznych odstep QTc w 24-godzinne;j rejestra-
¢ji Holterowskiej czy probie wysitkowe] nie powi-

nien przekracza¢ 0,46-0,48 s, niezaleznie od cze-
stoSci rytmu. W opisanym przez autoréw przypad-
ku wartoSci QTc siegaly 0,58 s, co jest wystarcza-
jacym dowodem na rozpoznanie zespolu wydtuzo-
nego QT, nawet gdyby przebieg choroby byt asymp-
tomatyczny. Ocena czasu trwania 1 morfologii repo-
laryzacji w elektrokardiogramach cztonkow najbliz-
szej rodziny moze réwniez naprowadzié na wiasci-
we rozpoznanie.

Zarejestrowane pelne epizody czestoskurczu
komorowego typu forsade de pointes 1 migotania
komor s3 kolejnym elementem lekcji, jaka czerpie-
my z opisu tego interesujacego przypadku. Rozwdj
wydarzen w przebiegu tych epizodéw arytmii jest
klasycznym obrazem zjawisk elektrofizjologicznych
zachodzacych w mie$niu sercowym 0sob z zespo-
tem wydiuzonego QT. Nagte przyspieszenie rytmu
zatokowego, wywolane emocjami lub wysiikiem,
z reguly zwieksza gotowo$¢ do arytmii, spowodo-
wang opo6znieniem adaptacji kinetyki kanaiow jono-
wych aktywnych w okresie repolaryzacji (zwlasz-
cza potasowych IKr, IKs). Morfologia repolaryzacji
ulega zmianom w kolejnych zespotach QRST z po-
wodu zmiennej aktywno$ci kanaléw jonowych, kto-
ra jest rozregulowana poprzez nagla zmiane czasu
trwania odstepo6w RR. Wystapienie pobudzen przed-
wczesnych z przerwa wyréwnawcza przyczynia sie
do pojawienia obserwowanej sekwencji short-long-
short, ktora zwieksza transmuralng niejednorodno$¢
repolaryzacji 1 predysponuje do wyzwalania przed-
wczesnych pobudzen komorowych zapoczatkowu-
jacych czestoskurcz komorowy [6]. Obecnie przyj-
muje sie, ze przedwczesne pobudzenie rozpoczyna-
jace czestoskurcz jest efektem wczesnych poten-
cjatéw nastepczych (early afterdepolarizations). Sa-
moograniczajacy charakter torsade de pointes,
a zwlaszcza migotania komoér w zespole wydtuzo-
nego QT (doskonale uwidoczniony na ryc. 2), prze-
mawia za hipoteza, ze migotanie komor nie jest bez-
tadng arytmia, lecz jest spiralng falg o zmiennej cze-
stosci 1 kierunku pobudzenia [7]. Niezwykle intry-
gujacy, aczkolwiek nieznany, jest mechanizm prze-
rywajacy czestoskurcz. W niepublikowanej jeszcze
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analizie 55 epizodow torsade de pointes 1 migotania
komor u 0s6b z zespolem wydtuzonego QT znalezli-
Smy wiele przypadkow z naglym spowolnieniem cze-
sto§ci rytmu w kilku ostatnich pobudzeniach czesto-
skurczu, podobnie jak w pracy autoréw (ryc. 2).
Terapia lekami blokujacymi receptory 8 jest
leczeniem z wyboru u wiekszoS$ci chorych z zespo-
tem wydiuzonego QT. Leki te, poza oczywistym
ujemnym efektem chronotropowym, obnizaja goto-
woS$¢ katecholaminowa organizmu, przyczyniajac
sie do zmniejszone]j sktonno$ci do pojawiania sie
wczesnych potencjatow nastepczych. Nalezy jednak
pamietac, ze bradykardia, ktora bywa nasilana przez
B-blokery, jest szczegblnie niebezpieczna u 0séb
z zespotem wydtuzonego QT, poniewaz moze pote-
gowac sktfonno$¢ do wczesnych potencjaiéw nastep-
czych 1 zwiekszaé stopien niejednorodnoSci repola-
ryzacji. Stymulacja serca, z rekomendowana czesto-
Scig rytmu okolo 75/min (dla osoby dorostej), ogra-
nicza zmienno$¢ rytmu (eliminuje sekwencje short-
-long-short), zmniejsza gotowoS¢ do powstawania
potencjaléw nastepczych i przyczynia sie do zwiek-
szenia jednorodno$ci repolaryzacji w mie$niu ser-
cowym [8]. Zatem zastosowana przez autor6w kom-
binacja stymulacji serca z blokada receptorow g-
-adrenergicznych jest najlepsza terapig w opisanym
przypadku. W razie ponownego wystapienia zespo-
tow MAS, pomimo stosowanego leczenia, nalezy
rozwazyC¢ wszczepienie defibrylatora. W przyszto-
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§ci mozna bedzie liczy¢ na terapie ukierunkowang
na korekcje nieprawidlowej kinetyki kanaléw jono-
wych przy wykorzystaniu postepéw diagnostyki
genetycznej zespotu wydtuzonego QT.

W kazdym rozpoznanym przypadku osoby z ze-
spotem wydtuzonego QT niezbedne jest badanie
czlonkow rodziny w celu rozwazenia leczenia pro-
filaktycznego.

Ryzyko omdlen 1 nagltych zgondéw w rodzinach
chorych z zespotem wydtuzonego QT zalezy od
wielu czynnikow, takich jak czas trwania odstepu
QTc, podstawowa czesto$¢ rytmu serca, wiek, ptec
1 stopien pokrewienstwa z osoba zdiagnozowana [9,
10]. Nawet krewni, szczego6lnie dzieci, u ktérych nie
wystepuja objawy, z jednoznacznym wydluzeniem
odstepu QTc (zwlaszcza z zaburzeniami morfologii
repolaryzacji lub z nieprawidtowa adaptacja QT do
czestoSci rytmu), pochodzacy z rodzin z napadami
MAS lub naglym zgonem w wywiadzie, s kandy-
datami do leczenia profilaktycznego lekami bloku-
jacymi receptory j, z uwagi na podwyzszone ryzy-
ko wystapienia nagtych zgonow.

Niezwykle demonstratywny przypadek zespo-
tu wydtuzonego QT opisany przez dr. dr. Bakun
1 Karpowicza stuzy lepiej zrozumieniu istoty tej
choroby niz wiele prac i rozdziatow ksigzkowych.
Nie zapominajmy, ze medycyna sklada sie z przy-
padkow, bez ktorych analizy wiedza nasza nie za-
sztaby daleko.
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