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CIEKAWE, MALO ZNANE..

Bole serca i nagle zgony kardiologiczne u dzieci
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Béle w klatce piersiowej u dzieci wystepujg bardzo cze-
sto. Tylko u 4-6% diagnozowanych pacjentéw bél ma
podtoze kardiologiczne. Naturalne, nagte zgony u dzieci
stanowig okoto 5% wszystkich zgonéw. Najczesciej sg
spowodowane patologig uktadu sercowo-naczyniowe-
go. Bezposrednig przyczyng zgonu sg zaburzenia rytmu
serca lub rzadziej zaburzenia hemodynamiczne przebie-
gajace ze spadkiem rzutu minutowego serca. Oméwio-
no najczestsze choroby (zapalenie migsnia sercowego,
kardiomiopatie przerostowa, zesp6t wydiuzonego QT
i zespoly preekscytacji) oraz wady wrodzone serca
(zwezenie zastawki aortalnej, zespot Fallota, przetoze-
nie wielkich pni tetniczych, zespét Ebsteina, anomalie
naczyn wiencowych), w przebiegu ktérych stwierdzano
boéle serca i nagte niespodziewane zgony.

Stowa kluczowe: bol serca, bol w klatce piersiowej,
nagfy zgon

iedzynarodowe Stowarzyszenie Badania Bélu

(IASP, International Association for the Study of

Pain), definiuje b6l jako nieprzyjemne dozna-
nie zmyslowe i emocjonalne zwigzane z aktualnie wyste-
pujacym lub potencjalnym uszkodzeniem tkanek. Bél
powstaje w wyniku podraznienia nocyreceptoréw bodz-
cami mechanicznymi, chemicznymi lub termicznymi, ale
moze wystepowac réwniez jako zjawisko psychiczne
(emocjonalne). Wyré6znia sie béle powierzchowne (skor-
ne) i trzewne (dotyczace narzadéw wewnetrznych). Pac-
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jenci w rézny sposob opisuja charakter bolu — jako ostry,
tepy, klujacy, palacy. Bél zamostkowy wynikajacy z nie-
dokrwienia mig$nia sercowego zazwyczaj jest okreslany
jako uczucie pieczenia lub $ciskania w klatce piersiowej,
czesto z promieniowaniem do koficzyn gérnych, zwlasz-
cza konczyny gornej lewej, do szyi, zuchwy lub plecow.

Bole w klatce piersiowej, okreslane jako bdle serca, sa
jedna z czestszych przyczyn zglaszania sie dzieci i mlodzie-
zy do pediatréw oraz kardiolog6éw dzieciecych. Ocenia sie, ze
w Stanach Zjednoczonych sg one przyczyng 650 000 wizyt
rocznie [1]. W Polsce wysoka zapadalno$¢ na chorobe wien-
cowgizawaly sercaw populacjiosob dorostych spowodowata
dos¢ bezkrytyczne zawezenie pojecia ,bolu w klatce piersio-
wej” do bélu ,sercowego”. Wiekszo$¢ pacjentow w wieku
rozwojowym jest kierowana z powodu bdlu w klatce piersio-
wej do poradni kardiologicznych bez przeprowadzenia dia-
gnostyki réznicowej przez lekarzy pierwszego kontaktu.

Ze wzgledu na etiologie [1-6] mozna wyodrebnic kil-
ka typéw bolow w klatce piersiowej u dzieci:
¢ idiopatyczne (12-85%);

* mie$niowo-szkieletowe (15-31%);
 zukladu oddechowego (12-21%);
* psychogenne (5-17%);

* zprzewodu pokarmowego (4-7%);
e sercowe (4-6%);

* inne (4-21%).

Jak wynika z doswiadczen wlasnych autoréw i przegla-
du pi$miennictwa, béle serca s stosunkoworzadka przy-
czyna (4-6%) bolow w klatce piersiowej u dzieci. Mlodzi
pacjenci najczesciej okreslaja bole w klatce piersiowejjako
ostre, klujace. Taki charakter b6lu sugeruje raczej bdl po-
wierzchowny, a nie trzewny. Bole mig$niowo-szkieletowe
wystepuja zazwyczaj po intensywnym wysitku fizycznym
— w odréznieniu od bélu wiehcowego, ktéry pojawia sie
w trakcie wysitku.
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Wywiad ibadanie przedmiotowe pozwalaja na stosun-
kowo latwa identyfikacje pacjentow z bélem z przyczyn
oddechowych (astma, zapalenie plucioplucnej).

Whoélach o podiozu psychogennym niezwykle wazne jest
przeprowadzenie wywiadu, ktéry czesto ujawnia konflikty
w szkole lub rodzinie, depresje, zgon w bliskim otoczeniu,
zwlaszczaz przyczynkardiologicznych. Réznicowanie wyma-
gajeszcze wykluczenia bolow z przewodu pokarmowego, na
przyklad refluksu zoladkowo-przelykowego lub choroby
wrzodowej[7,8]. Badaniem diagnostycznym z wyboru wroz-
poznawaniu refluksu zotadkowo-przetykowego jest 24-go-
dzinnebadanie pH-metryczne, a zapale blony sluzowej lub
owrzodzeh — endoskopia przelyku, zoladka i dwunastnicy.

Zglaszane przez dziecibole w klatce piersiowej zazwy-
czaj sa traktowane przez rodzicéw i opiekunéw jako stan
zagrozenia zycia. Naturalne, nagle zgony u dzieci wyste-
puja rzadko, ale czesto sa spowodowane patologia ukla-
du sercowo-naczyniowego. Bezposrednig przyczyna zgo-
numoga by¢ zaburzenia rytmu serca lub rzadziej zaburze-
nia hemodynamiczne przebiegajace ze spadkiem rzutu
minutowego serca. W pismiennictwie spotyka sie rézne
definicje naglego zgonu sercowego [9-11]. W celu wyeli-
minowania rozpoznania zespolu naglej §mierci niemow-
lecia (SIDS, sudden infant death syndrome), u podloza ktére-
go leza gléwnie zaburzenia oddychania, przyjmuje sie
nastepujace kryteria naglej $mierci sercowej:
¢ wiek w chwili zgonu 1 lub wiecej lat;

* nagle wystapienie incydentu koficzacego sie zgonem;

¢ zgon nastepujacy w ciggu 24 godzin od wystapienia
objawow;

* normalna aktywno$¢ dziecka do chwili wystapienia
objawow;

* brak hospitalizacji w chwili wystapienia objawéw;

* brak pozasercowych przyczyn zgonu.

Glowne réznice definicji podawanych przez poszcze-
golnych autoréw dotycza kryterium czasu, jaki mija od
wystapienia objawéw do zgonu, zazwyczajw ciagu 15 mi-
nut, przed przybyciem fachowej pomocy medyczne;j.

Nagle zgony nieurazowe (z przyczyn naturalnych)
u dzieci w Stanach Zjednoczonych stanowig 5% zgonéw
[12], to znaczy 5000-7000 rocznie.

W badaniach Morentinaiwsp. [10] przeprowadzonych
w péinocnej Hiszpanii wykazano, ze rocznie umiera na-
gle 1,7 na 100 000 0s6b w przedziale wieku 1-19 lat.

Fenrichiwsp. [13] na podstawie analizy 328 przypad-
kéw okreélili nastepujace przyczyny naglych zgonéw
u dzieci:

¢ infekcje — 106 przypadkéw (32%);

* sercowe — 100 przypadkéw (31%);

¢ krwawienie do oérodkowego ukladu nerwowego —37
przypadkéw (11%);

* nieustalone — 53 przypadki (16%);

* inne— 32 przypadki (10%).

Sercowe przyczyny naglego zgonu w badanej grupie

dzieci stanowily:

* zapalenie mie$nia sercowego — 32%;

* kardiomiopatia przerostowa — 21%;

* zaburzenia rytmu i przewodnictwa — 11%;
* wldknienie migs$nia sercowego — 7%;

* anomalie wiehcowe —4%;

* inne—25%.

W odréznieniu od dorostych, u ktérych wiekszos¢ na-
glych zgonéw sercowych wynika z choroby niedokrwien-
nej serca, ich przyczyny u dzieci s3 bardzo zréznicowane.
Zretrospektywnej analizy danych klinicznych nagle zmar-
tych dzieci wynika, ze u niemal polowy wystepowaty: béle
w okolicy serca, omdlenia lub stany przedomdleniowe,
palpitacje albo zta tolerancja wysitku fizycznego [1, 5, 14—
-16]. Uwaza sie, ze wiekszos¢ nagtych zgonéw sercowych
u dzieci powstaje w mechanizmie zaburzen rytmu lub
przewodnictwa. Omdlenia (utraty przytomnosci) sa czes-
tym objawem powaznych zaburzen rytmu. Wystepuja one
w czasie wysitku fizycznego, silnych emocji lub bez
uchwytnej przyczyny. Nie s zazwyczaj poprzedzone
objawami prodromalnymi, dlatego w przypadku takich
omdlen moze dochodzi¢ do uszkodzenia ciala przy upad-
ku. Napad omdleniowy wystepuje wtérnie do obnizone-
go rzutu minutowego serca. Tacy pacjenci wymagaja
wnikliwej diagnostyki kardiologicznej — EKG, EKG me-
toda Holtera, ECHO i préby wysitkowej. Jezeli epizody
utrat przytomnosci sg czeste, a przeprowadzone badania
— negatywne, konieczne jest badanie elektrofizjologicz-
ne serca.

BOLE SERCA | NAGLE ZGONY U DZIECI
ZE ZMIANAMI STRUKTURALNYMI W SERCU

Infekcyjne przyczyny héléw w klatce piersiowej

Bole w klatce piersiowej i nagle zgony moga wystepo-
wac u pacjentéw z zapaleniem migs$nia sercowego, osier-
dziaiwsierdzia. W zapaleniu mieénia sercowego (myocar-
ditis) zazwyczaj w wywiadzie ujawnia sie przebyta infek-
cje o charakterze wirusowym, a w badaniu przedmioto-
wym stwierdza sie odchylenia od normy — przyspiesze-
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nie rytmu serca, zaburzenia rytmu, cichy szmer niedomy-
kalnosci zastawki mitralnej wynikajacy z poszerzenia le-
wej komory. Wedlug wielu autoréw [11,13, 17, 18] okolo
1/3 naglych, nieprzewidywanych zgonéw kardiologicz-
nych u dzieciimlodziezy wynika z zapalenia migénia ser-
cowego. Ostre zapalenie mie$nia sercowego charakteryzu-
je sie obecnoécig naciekéw limfocytarnychiognisk martwi-
cy [19]. W przebiegu myocarditis nagte zgony stwierdzano
zaréwno w spoczynku, jak i w czasie wysitku fizycznego.
Uwaza sie, ze bezpoérednia przyczyna naglego zgonu sg
zaburzenia rytmu lub przewodnictwa. Przyzyciowe roz-
poznanie myocarditis moze by¢ trudne, symptomatologia
sercowa nie jest wyrazna [20].

W rozpoznaniu suchego zapalenia osierdzia pomocne
jest stwierdzenie tarcia osierdziowego, w wysiekowym
— sciszenie tonéw serca, tachykardia, poszerzenie zyl szyj-
nych, mala amplituda tetna, powiekszenie watroby,
a w zagrazajacej tamponadzie serca — ciezki stan ogdlny
i tetno paradoksalne.

Wady przebiegajace z utrudnieniem odptywu

Zapalenie wsierdzia zazwyczaj naklada sie na juz ist-
niejacg wade serca; wystepuja stany goraczkowe, anemi-
zacja, pojawiaja sie nowe szmery nad sercem.

Bole serca moga wystapi¢ wistotnych hemodynamicz-
nie wadach przebiegajacych z utrudnieniem odplywu
zlewejiprawej komory serca. Przykladem moze by¢ cias-
ne zwezenie zastawki aortalnej lub ptucnej, kardiomiopa-
tia przerostowa z utrudnieniem odptywu z lewej komory.
W powyzszych stanach w badaniu przedmiotowym
stwierdza sie obecnos¢ patologicznych szmeréw nad ser-
cem — konieczne jest wéwczas poszerzenie diagnostyki
o badanie EKG, ECHO, RTG klatki piersiowej. Wieksze
trudnosci rozpoznawcze dla lekarza pierwszego kontak-
tu dotycza kardiomiopatii przerostowej niezaporowej,
ze wzgledu na brak szmeru nad sercem. Kardiomiopatie
przerostowa (HCM, hypertrophic cardiomyopathy) rozpozna-
je sie u 1 na 500 os6b w Stanach Zjednoczonych [13, 16].
Rokowanie w HCM jest niepewne. Kardiomiopatia prze-
rostowa jest druga pod wzgledem czestosci przyczyna
naglych zgonéw u dzieci i mlodziezy [4, 13, 16]. Zgony
te wyjasnia sie dwoma mechanizmami: zloéliwa arytmia
komorowa i zaburzeniami hemodynamicznymi. Pogrubie-
nie $cian lewej komory uposledza napetnianie komory;
przy intensywnym wysitku fizycznym dochodzi do wzros-
tu gradientu w drodze odplywu z lewej komory (LVOT,
left ventricular outflow tract), zmniejszenia przeptywu wien-

cowegoiniedokrwienia miesnia sercowego. Rocznie umie-
ra okolo 6% dzieci z HCM. Za zle czynniki prognostyczne
udzieci uwaza sig: obcigzajacy wywiad rodzinny z wyste-
powaniem naglych zgonéw, czestoskurcz komorowy
i mlody wiek w chwili wystapienia objawdéw.

Leczenie obejmuje:

¢ ograniczenie wysitku fizycznego;

* lekif-adrenolityczne lub werapamil;

* leczenie zaburzen rytmu;

* wszczepienie kardiowertera-stymulatora;

* czeSciowe wyciecie mieéni zawezajacych LVOT;
* przeszczepienie serca.

Zaburzenia rytmu, przewodnictwa i repolaryzacji
mieénia sercowego mozna ujawni¢ u dzieci ze struktural-
nie prawidlowym sercem, a mimo to moze wystapic naglty
zgon sercowy. Najczesciej dotyczy to pacjentow z wydlu-
zonym czasem QT (L-QT, long QT syndrome) [21-23], zespo-
tem Wolffa-Parkinsona-White’a (WPW), zespolem Lowna-
-Ganonga-Levine’a (LGL), wrodzonym blokiem przed-
sionkowo-komorowym (A-V, atrioventricular), rzadko —
dzieci z zespotem Brugadéw. Dla tych zespoléw zadne ob-
jawy w badaniu przedmiotowym nie sg charakterystycz-
ne, pozabradykardia u dzieci zblokiem A-V. Moga wyste-
powac: palpitacje serca, zaslabniecia, bole w klatce piersio-
wej, omdlenia.

ZESPOt WYDLUZONEGO ODSTEPU QT
Zespotwydluzonego odstepu QT wystepuje w dwéch

wariantach:

I—jako choroba dziedziczona autosomalnie dominujaco
w zespole Jervella-Lange-Nielsena u pacjentéw z wro-
dzona gluchoty;

II —jako choroba dziedziczona autosomalnie recesywnie
— zesp6l Romano-Warda.

W celu rozpoznania zespolu wydluzonego QT
Schwartz i wsp. [22] zaproponowali duze i male kryteria.
Duze kryteria to:

* skorygowany czas QT dluzszy od 0,44 s;

* rodzinne wystepowanie L-QT;

¢ omdlenia zwigzane z hatasem lub emocjami.

Do matych kryteriéw naleza:
¢ wrodzona gluchota;

* bradykardia;

* zmiany zalamka T.

Schwartz uwaza, ze obecno$¢ 2 duzych lub 1 duzego
i 2 malych objawéw upowaznia do rozpoznania L-QT,
aumatych dzieci—nawet 1 duzegoil malego objawu. Do
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rozpoznania zespolu wydtuzonego QT wystarczy stwier-
dzenie wydluzenia czasu skorygowanego QT u dziecka
z blokiem przedsionkowo-komorowym.

Omdlenia w zespole L-QT wiazg sie z dwoma czyn-
nikami — stresem fizycznym i emocjonalnym. U dzieci
z L-QT moze dochodzi¢ do ciezkich zaburzen rytmu, zat-
rzymania czynnoéci serca i naglych zgonéw. W bada-
niach Weintrauba i wsp. [23] objawy wystepowaly
u 19 sposrod 23 dzieci z L-QT. U 13 pacjentow (69%) byly
toomdlenia, 5 chorych (26%) nagle zmarlo,a 1 (5%) prze-
byt $mier¢ kliniczna. Nawet u asymptomatycznych dzieci
z zespolem L--QT zaleca sie stosowanie lekow S-adreno-
litycznych i preparatow magnezu. Jezeli omdlenia poja-
wiaja sie w przebiegu bradykardii z towarzyszacymi ko-
morowymi zaburzeniami rytmu, wszczepia sie kardio-
werter-stymulator. Jego implantacja wyczerpuje mozli-
wosci terapeutyczne.

Poza wrodzonym zespolem wydtuzonego QT czesciej
spotyka sie nabyty zesp6t L-QT w przebiegu:

* zaburzen elektrolitowych — hipokalcemie, hipoma-
gnezemie, hipopotasemie;

¢ krwawienia do osrodkowego uktadu nerwowego;

* terapiilekami przeciwarytmicznymi — chinidyna, di-
zopiramidem, amiodaronem, sotalolem;

* stosowania lekéw psychotropowych;

* leczenia erytromycyna.

Zespoly preekscytacji: zespot Wolffa-Parkinsona-Whi-
te’a (zesp6t WPW)izesp6l Lowna-Ganonga-Levine’a (zes-
pot LGL) moga spowodowacé nagly zgon w mechanizmie
tachyarytmii. W zespolach preekscytacji wystepuja dodat-
kowe drogi ukladu bodZcoprzewodzacego miedzy przed-
sionkamiikomorami. Zesp6t WPW rozpoznaje sie na pod-
stawie EKG u dzieci jezeli [2, 24, 25]:

* odstep PR jest mniejszy od 100-120 ms;

* czas trwania zespotu QRS wynosi 80-120 ms z wi-
doczna falg delta;

* wystepuja zmiany ST-T.

W zespole LGL zmiany w elektrokardiogramie ograni-
czaja sie do skrécenia czasu PQ.

U dzieci z zespolem preekscytacji moga wystepowac
niebezpieczne zaburzenia rytmu prowadzace do naglego
zgonu [23-25]. Ryzyko naglego zgonu jest wieksze u pac-
jentéw z zaburzeniami rytmu niz u chorych bez objawow.
U dzieci czesto$¢ naglych zgonéw w zespole WPW nie jest
znana. U pacjentéw z objawami zaleca sie ablacje dodat-
kowej drogi przewodzenia z uzyciem pradu o wysokiej
czestotliwosci.

Czestos¢ nagtych zgonéw u dzieci z blokiem przedsion-
kowo-komorowym ocenia si¢ na 2-3%. Zabezpieczeniem
przed nagtym zgonem jest wszczepienie rozrusznika serca.
Wysokie ryzyko wrodzonego bloku catkowitego przedsion-
kowo-komorowego wystepuje u dzieci matek z chorobami
tkanki Iacznej, zwlaszcza z toczniem ukladowym.

Znacznie mniejsza grupe dzieci zbdlami serca stano-
wia pacjenci z anomalig naczyn wieficowych, na przy-
kiad przy nieprawidlowym odejsciu lewej tetnicy wienr-
cowej od tetnicy plucnej, czyli w zespole Bland-White-
-Garlanda (BWG), lub z innymi nieprawidtowosciami
dotyczacymi liczby lub przebiegu tetnic wiehicowych.
Najczesciej rozpoznawang anomalia tetnic wiecowych
w okresie niemowlecym jest zesp6t BWG, czyli odejscie
lewej tetnicy wiecowej od pnia ptucnego [26-28]. Lewa
tetnica wieficowa (LCA, left coronary artery) odchodzaca
od tetnicy plucnej podkrada utlenowana krew z dorze-
cza wiehcowego prawej tetnicy wiencowejiodprowadza
ja do pnia plucnego. W obszarze zaopatrywanym przez
LCA miesien sercowy jest niedokrwiony; wystepuja za-
waly i wi6knienie mie$nia sercowego. Pierwsze objawy
zazwyczaj pojawiaja sie we wczesnym wieku niemowle-
cym. U dotychczas zdrowego i dobrze rozwijajacego sie
niemowlecia obserwuje sie napady nieuzasadnionego
placzu i niepokoju. Sa one odpowiednikiem bélu wien-
cowego, jaki wystepuje u osob dorostych w chorobie
wieficowej. Wkrotce dolaczaja sie objawy niewydolnosci
serca: dusznos¢, tachykardia, tachypnoe, zastéj nad ptuca-
mi. Uwiekszosci takich pacjentéw wyjsciowo diagnozuje
sie infekcje ukltadu oddechowego. Dopiero nieskutecz-
no$¢ leczenia przeciwzapalnego skiania lekarza do wy-
konania RTG klatki piersiowej. Po rozpoznaniu znaczne-
go powiekszenia sylwetki serca w obrazie RTG pacjenci
tacy sq kierowani do kardiologa. Stwierdzenie obrazu
zawalu w EKG, nieprawidlowego odejscia LCA w bada-
niu echokardiograficznym i w selektywnej koronarogra-
fii pozwala na ustalenie rozpoznania zespolu BWG. W ra-
zie op6znienia rozpoznania, zgon nastepuje w przebie-
gu zaburzen rytmu lub zastoinowej niewydolnosci ser-
ca. Leczeniem z wyboru jest leczenie kardiochirurgiczne
— polaczenie lewej tetnicy wieficowej z aortg [27]. Znacz-
nie rzadziej niz klasyczny zesp6t BWG wystepuje zesp6t
Bland-White-Garlanda typu dorostego [28]. W zespole
BWG typu dorostego objawy pojawiaja sie po6zZniej
— powyzej 2. roku zycia, czasem u dorostych. Moga sie
objawia¢ bélami w klatce piersiowej. Czesto pierwszym
objawem choroby jest nagly zgon.
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Nieprawidlowe odejscie lewej tetnicy wieficowej z pra-
wej zatoki Valsalvy to rzadka anomalia rozwojowa, ale ry-
zyko zgonu, zwlaszcza w czasie wysitku fizycznego, jest
bardzo wysokie. Bezposrednia przyczyna zgonu jest ucisk
na lewa tetnice wieficowa przebiegajaca miedzy aorta
a pniem plucnym lub naciaggniecie LCA. Tetnica ta odcho-
dzi od prawej zatoki Valsalvy pod ostrym katem, co powo-
duje jej zawezenie. Podobne niebezpieczenstwo naglego
zgonu wystepuje przy odejsciu prawej tetnicy wieicowej
(RCA, right coronary artery) zlewej zatoki wienicowej albo tu-
nelowatym przebiegu tetnicy wieficowej pod mostkiem
miesniowym. W badaniu przedmiotowym nie obserwusje sie
odchylen od normy. U niektérych pacjentéw w wywiadzie
stwierdza sie bole w klatce piersiowej i omdlenia przy wy-
sitku. Pierwszym objawem choroby moze by¢ nagty zgon.

Nabyte zmiany w tetnicach wieficowych u dzieci sa
stosunkowo rzadkie. Dotyczy to pacjentéw po przebytej
chorobie Kawasaki [29] z tetniakamii wtérnym zwezeniem
tetnic wiehicowych.

Bdle i uczucie dyskomfortu w klatce piersiowej moga
towarzyszy¢ wypadaniu platkéw zastawki mitralnej do
lewego przedsionka. Nagle zgony wystepuja bardzo rzad-
ko, zwlaszcza u pacjentéw ponizej 20. roku zycia. U doro-
slych z wypadaniem platka mitralnego (MVP, mitral velve
prolapse) nagly zgon wynika ze zlozonych zaburzen rytmu.
Dotyczy to gléwnie pacjentow, u ktérych prolaps zastaw-
ki mitralnej wspolistnieje zistotng hemodynamicznie nie-
domykalnoscig. W badaniach Topaza i wsp. [30] nagle
zmarlo 12sposréd 50 (24%) pacjentow z MVP w wieku 13—
-301at. U 6 znich wystepowaly komorowe zaburzenia ryt-
mu, au 3w wywiadzie — nagle zgony w rodzinie. Stopien
prolapsu oceniano jako niewielki u 2, a jako umiarkowa-
ny u 10 chorych. Nishimura i wsp. [31] prowadzili dtugo-
letnie obserwacje 238 pacjentéw z udokumentowanym za
pomoca badania ECHO prolapsem w wieku 10-69 lat. Naj-
mlodszy pacjent, ktéry zmarl nagle, miat 31 lat.

NAGLY ZGON SERCOWY W PRZEBIEGU
ZNANEJ CHOROBY SERCA
W analizie Lamberta [32] uwzgledniajacej 226 przy-
padkéw opisano nastepujace przyczyny naglych zgonéw
u dzieci z chorobami serca:
* nadci$nienie ptucne (PH, pulmonary hypertension) — 41
(18%);
* zwezenie aorty (AS, aortic stenosis) — 38 (17%);
* sinicze wady serca — 32 (14%);
* kardiomiopatia przerostowa — 17 (8%);

* kardiomiopatia rozstrzeniowa — 12 (5%);
¢ fibroelastoza — 12 (5%);
* inne—74(33%).

W analizie GarsonaiMcNamary [33], uwzgledniajacej
101 przypadkéw, opisano nagte zgony u 0séb z choroba-
mi kardiologicznymi z nastepujacymi schorzeniami towa-

rzyszacymi:

* po operacjach paliatywnych wad wrodzonych serca
—17;

e PH—15;

* po operacjach zespotu Fallota (ToF, tetrology of Fallot)
—11;

¢ nieoperowany ToF —7;
* kardiomiopatiarozstrzeniowa (DC, dilated cardiomyopa-

thy) —5;

* po operacji ubytku przegrody przedsionkowo-komo-

rowej (AVC, atrioventricular canal) — 5;

*  zesp6t wydluzonego QT —5;
¢ inne—36.

Nadcisnienie plucne, zaréwno pierwotne, jak i wtér-
ne w przebiegu wad przeciekowych serca, stwarza wyso-
kie ryzyko naglego zgonu w mechanizmie bradykardii lub
tachyarytmii wynikajacych z hipoksiji.

Zwezenie aorty stanowi okoto 6% wszystkich wad wro-
dzonych serca. Ryzyko naglego zgonu ocenia sie na 1% dzie-
ciztawadarocznie. Zabieg kardiochirurgiczny zmniejsza, ale
nie eliminuje calkowicie niebezpieczenstwa naglego zgonu
u pacjenta z ta wada [34]. U chorych z waskim AS moga wy-
stepowac: dusznosé¢, omdlenia, bole w klatce piersiowej. Przy-
czyna naglego zgonu s zaburzenia rytmu pojawiajace sie
w niedotlenionym, przero$nietym miesniu sercowym.

NIEOPEROWANY ZESPOL FALLOTA

W zespole Fallota po korekgji kardiochirurgicznej ryzy-
ko naglego zgonu ocenia sie na 0,5% rocznie. Przyczynami
sa: komorowe zaburzenia rytmu, bloki przedsionkowo-ko-
morowe lub trzepotanie/migotanie przedsionkéw [35-37].
Dotyczy to najczeéciej pacjentéw z niezadowalajacym
efektem hemodynamicznym po operacji — z ci$nieniem
w prawej komorze przekraczajacym 60 mm Hg. W anali-
zie 4627 pacjentéw po operacji ToF stwierdzono 57 na-
glych zgonéw. U 80% nagle zmarlych pacjentéw wystepo-
waly zaburzenia rytmu i zaburzenia hemodynamiczne.

PRZELOZENIE WIELKICH PNI TETNICZYCH
W przypadku przelozenia wielkich pni tetniczych
(TGA, transposition of the great arteries) po korekcji fizjo-
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logicznej TGA, to znaczy po operacji metoda Mustarda
albo Senninga, tylko 13% pacjentéw ma rytm zatokowy,
u wiekszosci stwierdza sie bradyarytmie, a u 10-15%
— tachyarytmie. Wysokie ryzyko nagltego zgonu wy-
stepuje u pacjentéw z trzepotaniem/migotaniem przed-
sionkow. W ciggu 10 lat po operacji umiera nagle 4% pa-
cjentow, a 9% — po 20 latach [36]. Obecnie rokowanie
u pacjentéw z TGA jest znacznie lepsze; wykonuje sie
zabieg innego typu — korekcje anatomiczna, to znaczy
przestawienie na prawidlowa pozycje aorty i tetnicy
plucnej, tacznie z przeszczepieniem do neo-aorty tetnic
wienicowych.

ZESPOL EBSTEINA

U dzieci powyzej 1. roku zycia z zespotem Ebsteina ry-
zyko naglego zgonu wynosi 20%. Ryzyko naglego zgonu
w tej wadzie jest wysokie nawet po przeprowadzeniu za-
biegu kardiochirurgicznego. Oh i wsp. [38] stwierdzili
5 (10%) naglych zgonow wsrdd 52 pacjentéw z zespolem
Ebsteina w ciagu 33 miesiecy po operacji. Najczestszymi
przyczynami zgondw byly czestoskurcz komorowy i migo-
tanie komor. Autorzy cisugeruja podawanie lekéw przeciw-
arytmicznych profilaktycznie przez pierwsze 3 miesiace po
operacji.

KARDIOMIOPATIA ROZSTRZENIOWA

U dorostych kardiomiopatia rozstrzeniowa jest przy-
czyna ponad 20% zgondw, z czego polowa wystepuje na-
gle. Ryzyko nagltego zgonu z powodu DC u dzieci jest
mniejsze niz u dorostych. Rokowanie pogarsza bardzo zla
kurczliwo$¢ lewej komory i obecno$é komorowych zabu-
rzef rytmu.

NAGLE ZGONY U MLODYCH SPORTOWCOW

Ryzyko zgonu u mlodych sportowcéw wynosi
5/100 000, przy czym 10% umiera nagle.

W tabeli 1 przedstawiono przyczyny zgonéw serco-
wych u mtodych sportowcow wedlug badan réznych au-
toré6w. Najczestszymi przyczynami zgonéw mlodych
sportowcéw byty: kardiomiopatia przerostowa, anomalie
naczyn wiencowych, choroba wieficowa i zapalenie mie$-
nia sercowego [18]. W zestawieniu Corradoiwsp. [39] bar-
dzo czesto rozpoznawano arytmogenng kardiomiopatie
prawej komory — az u 27% nagle zmarlych sportowcow
w Pétnocnych Wloszech. Czestos¢ arytmogennej kardio-
miopatii prawej komory u dzieci jest nieznana. Uszkodze-
nie prawej komory (RV, right ventricle) polega na wystepo-

Tabela 1. Przyczyny nagtych zgonéw sercowych
u mtodych sportowcow

Odsetek przypadkow

Rozpoznanie Maron Corrado
iwsp. [17] iwsp. [39]

Kardiomiopatia przerostowa 14-48% 0
Anomalie wiencowe 4-14% 2-9%
Choroba wiencowa 3-10% 4-18%
Przerost lewej komory 4-14% 0
Zapalenie miesnia sercowego 0 0
Prolaps zastawki mitralnej 1-3% 2-9%
Zaburzenia przewodnictwa 0 3-14%
Dysplazja arytmogenna 0 6-27%
Nieznane 1-3% 5-23%
Razem 29 22

waniu ognisk widknienia i naciekania mie$nia sercowego
komoérkami ttuszczowymi. Uszkodzenie mie$nia RV
sprzyja powstawaniu zaburzen rytmu — zazwyczaj czes-
toskurczu komorowego o morfologii zespoléw QRS przy-
pominajgcych blok lewej odnogi peczka Hisa.

TETNIAK ROZWARSTWIAJACY AORTY
Tetniak rozwarstwiajacy aorty jest rzadka przyczyna
naglego zgonu u miodych sportowcéw — najczesciej do-
tyczy pacjentéw z zespolem Marfana. Jest to dos¢ rzadka
jednostka chorobowa, dziedziczona autosomalnie domi-
nujaco [40]; czestos¢ wynosi 5-10/10 000. Rozpoznanie jest
stosunkowo latwe; charakterystyczne sa:
¢ zmiany kostno-szkieletowe — wysoki wzrost, zwykle
szczupla sylwetka, skrzywienia kregostupa, deforma-
cje klatki piersiowej, dlugie konczyny, dlugie, pajako-
wate palce, nadmierna wiotko$¢ stawow;
* zmiany oczne — zwichniecie soczewek, dalekowzrocz-
nos¢, moze by¢ oczoplas;
¢ poszerzenie aorty i pnia plucnego, prolaps zastawki
mitralnej;
* obciazajacy wywiad rodzinny.
Rozpoznanie w petnoobjawowym zespole Marfana [40,
41] jesttatwe, ale znacznie trudniejsze w postaciach poron-
nych. Mlodzi ludzie z nierozpoznanym zespolem Marfana
ze wzgledu na wysoki wzrost s3 angazowani do gry w ko-
szykéwke lub siatkéwke. Tetniak rozwarstwiajacy aorty, za-
burzenia rytmu serca i samoistna odma oplucnowa sa naj-
czestszymi przyczynami nagltego zgonu u miodych chorych

z tej grupy.
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ZAPOBIEGANIE

U 25-56% nagle zmarlych dzieci retrospekcyjnie
stwierdza sie wystepowanie takich objawéw, jak:
omdlenia i stany przedomdleniowe, duszno$¢, béle
w klatce piersiowej lub palpitacje serca. Powyzsze ob-
jawy wystepowaty u 25-50% nagle zmartych mtodych
sportowcow oraz az u40-50% dzieci z rozpoznana cho-
roba serca.

W ramach zapobiegania naglym zgonom nalezy:
* ograniczy¢ wysilek fizyczny u pacjentéw: ze zweze-

niem zastawki aortalnej, ze wszystkimi formami kar-
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