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Prosty przypadek dwuwiazkowego bloku serca.
Czy istnieje coS$ wiecej, czego nie widzi nasze oko?
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Istnieje wiele chorob ukiadu nerwowo-mie$nio-
wego, ktore w swoim przebiegu daja objawy kardio-
logiczne. Istnieje duza grupa miopatii naciekajacych
o powinowactwie i sktonno$ci do zajmowania tkanki
tworzacej uklad bodZcoprzewodzacy mies$nia serco-
wego. Istnieja takze inne choroby z tej grupy, ktore
w swoim przebiegu atakuja miocyty. Autorzy niniej-
szej pracy opisali przypadek 52-letniego mezczyzny
chorujacego na dystrofie miotoniczna typu I, u kto6-
rego wystapily epizody omdlen.

Pacjent po 2-letnim okresie przerwy zglosit sie
do przychodni neurologicznej w celu odbycia plano-
wej, okresowe] wizyty lekarskiej. Podczas przepro-
wadzania wywiadu chory podal, ze w ciagu ostatnie-
go miesiaca przebyt 2 incydenty utraty przytomnoSci.
Pierwszy przypadek mial miejsce po wstaniu z 16zka
w celu skorzystania z toalety. Przed dojSciem do
tazienki pacjent najprawdopodobniej zemdlal. Cho-
rego znalazla rodzina, ktora ustyszata upadek. U pa-
cjenta nie zaobserwowano w tym okresie zadnej
czynno$ci drgawkowej; chory natychmiast odzyskat
przytomnos$c¢. Kolejny epizod omdlenia rowniez
wystapit krotko po tym, jak mezczyzna wstal, aby
przej$¢ przez pokéj. Neurolog zalecit wykonanie
12-odprowadzeniowego badania elektrokardiogra-
ficznego (ryc. 1), ktore ujawnito rytm zatokowy oraz
blok prawej odnogi peczka Hisa ze wspolttowarzy-
szacym blokiem przedniej wigzki lewej odnogi pecz-
ka Hisa oraz blokiem przedsionkowo-komorowym
I stopnia (graniczna warto$¢ czasu trwania odstepu PQ).
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Poniewaz w przebiegu dystrofii miotonicznej
czesto wystepuja choroby uktadu bodZcoprzewodza-
cego dotyczacego odcinka peczek Hisa — wiokna
Purkinjego, chorego bezzwlocznie skierowano do
kliniki elektrofizjologii serca. Podczas pobytu
w szpitalu powtorzono badanie elektrokardiograficz-
ne, ktore nie wykazalo istotnych zmian w porow-
naniu z poprzednim. Pacjent nie zglaszat kolejnych
epizodow omdlenia, jednak ze wzgledu na wysokie
prawdopodobienstwo choroby uktadu bodZcoprze-
wodzgcego mie$nia sercowego zlokalizowanej
w odcinku lezacym ponizej wezla, podjeto decyzje
o natychmiastowym wykonaniu badania elektrofi-
zjologicznego serca.

W dniu badania chorego przeniesiono na sale
zabiegowa pracowni elektrofizjologicznej. W badaniu
elektrokardiograficznym ujawniono blok przedsion-
kowo-komorowy (AV, atrio-ventricularis) 11 stopnia
2:1 (ryc. 2). Badany w tym czasie nie zglaszat zad-
nych dolegliwosci lub epizodéw utraty przytomno-
$ci. Zapisy wewnatrzsercowe potwierdzily istnienie
podwezlowych zaburzen przewodzenia, okreSlonych
w toku badania jako blok zlokalizowany ponizej
peczka Hisa (ryc. 3). Ponadto, podczas stymulacji
przedsionkéw zaobserwowano obecno$¢ podwezto-
wego bloku AV II stopnia o periodyce Wenckeba-
cha (ryc. 4). Powyzsze dane w polaczeniu z tatwo
indukowalnym czestoskurczem komorowym pod-
czas badania elektrofizjologicznego przyspieszyly
decyzje o implantacji kardiowertera-defibrylatora
serca (ICD, implantable cardioverter-defibrillator).

Dystrofia miotoniczna typu 1 jest najczestszym
schorzeniem ukladu nerwowo-mie$niowego z czes-
toscia oceniang na 1/8000 zywych urodzen. Jest to
choroba dziedziczna, przekazywana w sposob auto-
somalnie recesywny, ze zmienng penetracja. Na po-
ziomie molekularnym schorzenie to charakteryzu-
je mutacja dotyczaca genu kodujacego kinaze
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Rycina 1. Badanie elektrokardiograficzne 12-odprowadzeniowe ujawniajace rytm zatokowy, blok prawej odnogi
peczka Hisa oraz istotne przesuniecie osi serca w lewo z wspottowarzyszagcym blokiem przedniej wigzki lewej odnogi

peczka Hisa
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Rycina 2. Standardowe 12-odprowadzeniowe badanie elektrokardiograficzne (szybko$é przesuwu papieru 25 mm/s).
Zaobserwowano blok przedsionkowo-komorowy Il stopnia 2:1 z kolejnym zatamkiem P zlokalizowanym w koncowej

fazie zatamka T

proteinowa dystrofii miotonicznej zlokalizowanego
na chromosomie 19, ktéra powoduje powstanie
zmienne]j liczby powtorzen trojki nukleotydowej
CTG. Do gtownych objawow klinicznych tego scho-
rzenia nalezg: miotonia, lysienie czolowe, endokry-
nopatia, ostabienie sity mieSniowej proksymalnych
czeSci konczyn oraz miedni twarzy, opoznienie
W rozwoju oraz przedwczesna zacma [1]. WSrod
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objawow z zakresu ukiadu sercowego przyjmuje sie
preferencyjny naciek i wioknienie uktadu bodZco-
przewodzacego mie$nia sercowego, wystepowanie
czestoskurczow komorowych (szczegdlnie wywo-
fanych powstaniem petli reentry w obrebie odnogi
peczka Hisa), omdlenia oraz nagla Smier¢ sercowa [2].
Kardiomiopatia naciekowa wtérna do dystrofii mio-
tonicznej stanowi rzadkie zjawisko.
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Rycina 3. Zapis elektrokardiogramu z 3 odprowadzen z powierzchni ciata chorego oraz odprowadzen wewnatrzserco-
wych podczas rytmu zatokowego (predkos$é¢ przesuwu 100 mm/s). Nalezy zauwazy¢, ze podczas drugiej ewolucji
sygnat odpowiadajgcy aktywacji przedsionka poprzedza sygnat rejestrowany w okolicy peczka Hisa, ktéry nie powodu-
je dalszej aktywacji komor. Fakt ten potwierdza, ze blok uktadu bodzcoprzewodzgcego mig$nia sercowego lokalizuje sie
ponizej struktur peczka Hisa; A — potencjat elektryczny odpowiadajgcy aktywacji przedsionka; His — potencjat elek-
tryczny odpowiadajacy aktywacji peczka Hisa; V — potencjat elektryczny odpowiadajacy aktywacji komor

=1

Rycina 4. Ponowny zapis elektrokardiogramu z 3 odprowadzen z powierzchni ciata chorego oraz odprowadzen
wewnatrzsercowych zlokalizowanych w okolicy peczka Hisa (tym razem predko$é przesuwu wynosi 150 mm/s).
Kanat oznaczony skrétem ,,Stim” umieszczony na samym dole zapisu wskazuje piki stymulacji przedsionka (niepo-
kazane). Relatywnie staty czas trwania odstepu AH odpowiada, przy danej czesto$ci stymulacji, za prawidtowa
funkcje wezta przedsionkowo-komorowego. Na powyzszym zapisie czas trwania odstepu AH ulega stopniowemu
wydtuzeniu, az do wystapienia bloku i nieprzewiedzenia jednego z kolejnych pobudzen (pobudzenie wypadniete),
co jest typowe dla bloku przedsionkowo-komorowego Il stopnia o periodyce Wenkebacha; A — potencjat
elektryczny odpowiadajacy aktywacji przedsionka; His — potencjat elektryczny odpowiadajgcy aktywacji peczka
Hisa; V — potencjat elektryczny odpowiadajacy aktywacji komor

Rekomendacje dotyczace opieki kardiologicz-
nej nad pacjentami z dystrofiag miotoniczna w zro-
zumialy sposob nie sg zdefiniowane tak dokladnie
jak w przypadku innych schorzen. Obecne zalece-

nia dotyczace chorych z dystrofig miotoniczna obej-
muja przeprowadzenie rutynowych, przesiewowych
badan elektrokardiograficznych [3]. Wykonanie ba-
dania elektrofizjologicznego jest rekomendowane
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1 zarezerwowane dla osob z objawami nieregularne;j
pracy serca, omdleniami lub stanami przedomdlenio-
wymi oraz dla pacjentow z potwierdzonym elektro-
kardiograficznie blokiem AV. Standardem w prakty-
ce wielu pracowni elektrofizjologicznych serca stata
sie implantacja stymulatora serca chorym, u ktérych
czas trwania odstepu HV jest wiekszy niz 70 ms [4].
Niestety implantacja stymulatora nie eliminuje ry-
zyka nagtej Smierci sercowej, poniewaz urzadzenie
to nie zapobiega wystapieniu, czesto opisywanego
u tych pacjentéw, czestoskurczu komorowego. Wy-
tyczne dotyczace postepowania w przypadku czesto-
skurczow komorowych w tej grupie osob sg znacz-
nie mniej $ciSle zdefiniowane. Ablacja pradem
o wysokiej czestotliwos$ci petli reentry zlokalizowa-
nej w obrebie odnogi peczka Hisa (w przypadku je-
zeli jest to czestoskurcz objawowy klinicznie) moze
by¢ efektywna pod wzgledem eliminacji objawow.
Jednak u chorych, u ktérych czestoskurcze komorowe
nie zaleza od istnienia petli reentry w obrebie odnogi
peczka Hisa, celowa wydaje sie implantacja ICD [4].
U pacjentow tych, chociaz nie obserwuje sie klasycz-

nych objawow, opisywano obecno§¢ istotnej kardio-
miopatii mie$nia sercowego. W tej grupie chorych
wiekszo$¢ ekspertow zaleca wiaczenie standardo-
wej terapii tak jak w przypadku kardiomiopatii o
podlozu innym niz niedokrwienne.
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